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Introduzione 
 
1.1 Definizione  
La Cheilognatopalatoschisi, definita più comunemente labiopalatoschisi, consiste 
in una malformazione congenita caratterizzata dalla presenza di una schisi, ossia di 
una fenditura, che si realizza a livello del massiccio facciale per una mancata 
fusione di abbozzi embriologici durante la vita intrauterina; si parla di 
cheilognatopalatoschisi proprio perché le strutture ad essere interessate in questa 
condizione patologica sono il labbro (da cui il suffisso “Cheilo“), il mascellare (da 
cui il suffisso “Gnato”) e il palato, tutte componenti anatomiche indispensabili per 
l’esecuzione di funzioni quali respirazione, masticazione, deglutizione, udito, 
fonazione e non ultima la suzione (fondamentale per l’alimentazione del neonato e 
lattante); ciò permette di comprendere la necessità di un approccio 
multidisciplinare che non interesserà, quindi, esclusivamente l’ambito chirurgico 
ricostruttivo ma anche quello ortodontico-ortognatico, logopedico, otoiatrico e 
psicologico-comportamentale (esteso al nucleo familiare in toto). 
Per inciso, la schisi impedisce la fusione di strutture che sono normalmente 
sviluppate nell’individuo affetto da tale patologia, e questo è un concetto molto 
importante in ambito chirurgico ricostruttivo poiché la tecnica che verrà utilizzata 
non sarà volta ad aggiungere tessuto, ovvero eseguire un innesto, ma, in seguito al 
riconoscimento sui due margini della schisi delle varie strutture che non si sono 
unite (cute, muscoli, mucosa e tessuto osseo) rimodellarle in maniera tale da 
ottenere la armonica simmetria del massiccio facciale. 
È una malformazione che si manifesta tra la seconda e ottava settimana del periodo 
gestazionale, definito periodo embrionale, nel quale si iniziano a differenziare i 
vari foglietti embrionali (ectoderma, mesoderma ed entoderma); ciò permette di 
eseguire una diagnosi prenatale in tempi precoci, a partire dal secondo trimestre di 
gravidanza durante l’esecuzione della ecografia morfologica tra la ventesima e 
ventiduesima settimana di età gestazionale; pur non permettendo un trattamento 
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tempestivo la diagnosi fatta in vita intrauterina permette di preparare la famiglia a 
tale evenienza e a programmare l’iter terapeutico del caso. 
 
1.2 Cenni Storici 
Le schisi labiali e palatine sono patologie note fin dall’antichità, come 
documentato da alcune mummie egizie che portavano le stigmate della 
malformazione e dalla descrizione da parte di Galeno della schisi del labbro 
definita da lui stesso colobomata. Mentre oggi, però, sappiamo essere associate ad 
una integrazione di fattori ambientali e genetici che agiscono nelle prime fasi dello 
sviluppo embrionale o a condizioni sindromiche, in passato esse venivano spesso 
associate all’opera del maligno e questo giustificava la triste fine alla quale erano 
destinati i bambini affetti: essi, infatti, erano o allontanati dalla città natale e 
lasciati morire nelle terre selvagge limitrofe (pratica che tutt’oggi viene applicata 
in alcune tribù africane) oppure uccisi in epoca neonatale, come accadeva nella 
fattispecie a Sparta e a Roma, dove rispettivamente venivano abbandonati sul 
Taigeto  oppure affogati nel Tevere.  
L’incapacità di spiegare una simile malformazione facciale permise, inoltre, di 
creare una serie di credenze assurde che si pensava influenzassero la formazione di 
tale aberrazione: Olaus Magnus[2] proclamò in un suo scritto “ tuttavia, esiste una 
sventura che molte donne incontrano durante la gravidanza sia mangiando od 
oltrepassando la testa di una lepre; portano in grembo un bambino con una bocca 
leporina, il quale presenta un labbro permanentemente scisso tra la bocca e  le 
narici.” L’influsso della credenza popolare permase fino al 1889 quando 
Keating[3] descrisse una serie di anomalie congenite, incluse la labiopalatoschisi, 
ipotizzando che la causa fosse da ascrivere al guardare della madre una persona 
con una anomalia simile durante la gravidanza.  
Tuttavia, pur essendo presente un clima ostile nei confronti dei neonati affetti da 
tale patologia e di totale incapacità nel cercare di spiegare la patogenesi di tale 
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morbo, come precedentemente descritto, già in passato si cercò di trovare un 
approccio chirurgico che permettesse di rimediare a tale alterazione facciale.  
Boo-Chai [1] documentò un caso di chiusura del palato effettuato nel 390 A.D. in 
Cina da parte di un medico della dinastia Chin portato a termine con successo. In 
Europa, invece, nella prima era cristiana furono utlizzate diverse tecniche 
chirurgiche: i chirurghi greci e romani operavano utilizzando il bisturi, arrivando 
ad un risultato sicuramente migliore rispetto ai colleghi arabi del tempo i quali 
preferivano il cauterio, ovvero un ferro rovente che bruciava le strutture 
anatomiche con il quale entrava in contatto: pur avendo un risultato emostatico 
migliore, il chirurgo arabo Albucasis (936-1013) si rese conto che il cauterio 
produceva più danni che benefici a contatto con i delicati tessuti del labbro del 
neonato; per questo introdusse un’ altra tecnica chirurgica che prevedeva una 
piccola incisione nel labbro inserendo successivamente uno spicchio d’aglio, 
lasciandolo in loco per 15 ore. Dopo aver rimosso quest’ultimo i margini del 
difetto venivano approssimati grazie ad un bendaggio inumidito con il burro[9] .  
Il chirurgo fiammingo Yperman (1295-1351) si pensa sia stato il primo a 
descrivere le alterazioni anatomiche presenti nella labiopalatoschisi (da lui definita 
“sarte moude” ovvero bocca frastagliata) e a proporre una tecnica chirurgica per il 
suo trattamento tramite cruentazione dei margini e riaccostamento con varie 
tecniche di sutura: in particolare, suturava utilizzando un ago triangolare munito di 
un filo intrecciato e cerato; nel tentativo di mantenere i margini interni ed esterni 
della ferita accostati, Yperman utilizzava un lungo ago passato attraverso il labbro 
a mo’ di rinforzo, il quale a sua volta veniva mantenuto in sede tramite una 
legatura ad otto.  
Heinrich von Pfolsprundt[4] nel 1460 modificò, migliorandola, la tecnica dei suoi 
predecessori: oltre a suturare la componente cutanea infatti, introdusse per primo la 
riparazione del tessuto muscolare labiale durante la riparazione della schisi, cosa 
che fino ad allora non era stata mai presa in considerazione.  
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 Nel 1497 Hyeronimus Brunschwig, un chirurgo militare dell’Alsazia, dopo aver 
cruentato i margini della schisi utilizzando forbici, utilizzava un clamp “pinzato” o 
un clamp autoreggente e successivamente suturava i margini della schisi con punti 
staccati. Il clamp e la sutura venivano lasciati in loco per un periodo variabile, 
trascorso il quale la ferita veniva ricoperta di una mistura di uova e polvere di 
guscio d’uovo[5].  
Pierre Franco (1505-1578) descrisse la tecnica di correzione di schisi sia 
monolaterali e bilaterali in maniera minuziosa. Nel suo trattato “ Traite Des 
Hernies “ scrisse: “[…]le cheiloschisi qualche volta si presentano senza una vera e 
propria schisi del mascellare o del palato, e qualche volta la schisi è sottile, altre 
volte è invece lunga ed ampia quanto il labbro[…].i pazienti affetti da schisi del 
palato sono i più difficili da curare e molto spesso parlano con il naso.  Se il palato 
ha solo una leggera fenditura e può essere riempito con cotone, il paziente parlerà 
meglio quasi come se non avesse la schisi o, meglio ancora, se può essere applicato 
un palato d’argento o di piombo ed esso possa essere ritenuto con qualche sistema 
in sede” [6].  
Nel 1564 la chiusura della schisi palatina utilizzando lamine d’oro o d’argento 
venne descritta da Ambroise Parè, uno dei più grandi chirurghi del XVI secolo; 
egli, oltre a coniare per primo la definizione di “Bec-de-lievre” (labbro leporino) 
per descrivere la labiopalatoschisi, portò a termine importanti studi relativi alla 
struttura anatomica del labbro e del palato, introducendo inoltre significativi 
miglioramenti nella tecnica di sutura.[7] 
Come precedentemente detto, la schisi labiopalatina è associata non solo ad 
anomalie prettamente estetiche ma anche di tipo funzionali. Quest’ultimo aspetto 
non era molto preso in considerazione in passato, tanto che solo pochi chirurghi 
avevano come fine il miglioramento del linguaggio, mentre la maggior parte aveva 
come fine il miglioramento dell’aspetto estetico. A tal proposito, lo stesso Pierrè 
Franco enfatizzava che un’adeguata riparazione permetteva la formazione di una 
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cicatrice non appariscente, “un risultato particolarmente desiderabile nelle pazienti 
di sesso femminile.”[6] 
Per quanto riguarda le tecniche di chiusura del labbro, alla fine del XVIII secolo 
Desault e Bichat proposero l’uso di bendaggi alla testa per il trattamento della 
premaxilla protrudente: essi esercitavano una compressione esterna al segmento 
dislocato e permettevano di agevolare la chiusura del labbro.[8]  
Nel 1844 Mirault [10] introdusse la tecnica “a lembi incrociati”. Sempre nello 
stesso anno, Hagerdon introdusse la tecnica “a lembo rettangolare” per prevenire 
le contratture lineari.[11] 
Nel 1949 Le Misurier[12] introdusse l’allestimento di un lembo quadrilatero che 
era ricavato dal lato esterno della schisi e introdotto nel lato interno, con il 
vantaggio di dare alla cicatrice conseguente un decorso spezzato anziché rettilineo, 
annullando così l’effetto della retrazione cicatriziale. Per ridurre ulteriormente la 
tendenza alla contrazione presente nella esecuzione della cicatrice lineare, nel 1952 
Tennison introdusse il principio della cosiddetta “plastica a zeta”: esa si basava 
sulla considerazione che i due margini della schisi, essendo più corti rispetto alla 
metà integra del labbro, dovevano essere allungati; in questo caso il lembo era 
triangolare a differenza della tecnica di Le Mesurier dove il lembo era 
quadrangolare.[13]  
Nel 1958 Millard, utilizzando il lembo triangolare a zeta di Tennison, lo ruotò più 
in alto permettendo la sua inserzione alla base della columella, ovvero quel sottile 
segmento cartilagineo, rivestito da cute, che separa le due narici. Nei suoi scritti, 
Millard, enfatizzò l’importanza di ristabilire la simmetria nasale e labiale al 
momento dell’iniziale trattamento del labbro stabilendo dei punti di riferimento 
anatomici da seguire arbitrariamente in maniera tale da evitare un’asimmetria del 
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massiccio facciale e quindi un risultato estetico alquanto insoddisfacente.[16] 
 
Per quanto riguarda il trattamento del palato invece, nel 1552 Houlier introdusse la 
semplice sutura del palato. Nel 1764 Le Monnier, un dentista francese, riparò con 
successo una schisi del velo utilizando suture e cauterizzazione dei margini. Nei 
primi anni del 1800, von Graefe indusse una infiammazione dei margini del velo 
prima di accostarli tramite la sutura del palato: per questo, nel 1816,  viene definito 
come primo chirurgo ad eseguire con successo una riparazione di una schisi del 
velo. 
Nel 1826 da Dieffenbach ampliò la tecnica di trattamento della chiusura palatina 
introducendo l’elevazione della mucosa del palato duro, cosa che permetteva di 
migliorare la chiusura della schisi.  
Con la tecnica di von Lagenbeck (1859), successore di Dieffenbach all’università 
di Berlino, si approdò ad una nuova tipologia di trattamento: utilizzando due lembi 
mucoperiostei bipeduncolati, ricavati tramite l’ incisione lungo il lato orale del 
margine della schisi e la cresta alveolare posteriore a partire dalla tuberosità 
mascellare fino alla estremità anteriore della schisi, essi venivano mobilizzati 
medialmente, preservando le arterie palatine maggiori, e suturati a strati; era 
necessaria la frattura dell’hamulus sfenoidale per favorire la chiusura. 
Fig.	  1.2.1	  Illustrazione	  schematica	  della	  tecnica	  di	  Millard.	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Il miglioramento delle tecniche di chiusura del palato permisero di arrivare a 
risultati funzionali sempre più efficienti; divenne evidente che il palato corto ed 
immobile presente in tale alterazione comprometteva in maniera importante la 
capacità di parola del paziente: a questo proposito Veau, Kilner e Wardill, nella 
prima metà del XX secolo, introdussero il lembo monopeduncolato 
mucoperiostale, basato posteriormente sull’arteria palatina maggiore che spingeva 
il lembo posteriormente aumentando la lunghezza del palato; infatti si pensava che 
la cruentazione dell’area ossea alveolare anteriore e laterale impedisse la crescita 
posteriore del massiccio facciale, alterando la capacità di linguaggio del paziente.  
Nel 1994, Schweckendiek propose la “two stage cleft palate closure” (chiusura in 
due tempi della schisi palatina) dove il palato molle veniva chiuso precocemente in 
un primo tempo con la chiusura del palato duro ritardata fino a diversi anni dopo. 
Il razionale di questa procedura chirurgica era quello di indurre un miglioramento 
della funzione velofaringea durante lo sviluppo iniziale della parola e di 
completare la chiusura del palato duro sfruttando la parziale chiusura della schisi 
che si ha con la crescita del massiccio facciale. In questa tecnica il riallineamento 
muscolare risulta essere fondamentale nel favorire il la funzione velofaringea post-
operatoria[14].  
Pur essendo state proposte, anche negli ultimi vent’anni diverse tipologie di 
approccio chirurgico alla schisi labiopalatina, il padre della chirurgia moderna a tal 
Fig.	  1.2.2	  	  Illustrazione	  della	  tecnica	  di	  riparazione	  della	  schisi	  palatina	  proposta	  da	  Von	  Lagenbeck.	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proposito deve essere considerato Victor Veau: già nel 1931 infatti, egli mise in 
evidenza la scarsezza delle fibre muscolari nella porzione mediale delle schisi 
monolaterali e, nelle schisi bilaterali, nel segmento prolabiale; nelle schisi 
bilaterali, inoltre, fu il primo ad utilizzare la pressione del labbro riparato per far 
retrocedere la premaxilla.[15] 
In definitiva, sin dai tempi antichi i chirurghi hanno cercato, proponendo vari 
tipologie di approcci, di correggere la discrasia anatomica presente nel paziente 
affetto da labiopalatoschisi per arrivare, almeno inizialmente, ad un risultato 
prettamente estetico; con il passare del tempo, in seguito all’approfondimento delle 
conoscenze anatomiche e funzionali del corpo umano, oltre all’aspetto estetico, si 
iniziò a focalizzare l’attenzione e a dare sempre più importanza alle alterazioni 
funzionali correlate a tale patologia, cercando di trovare una soluzione concreta ad 
esse: la volontà di raggiungere un risultato funzionale sempre migliore del distretto 
otorinolaringoiatrico di tali individui permise di sviluppare tecniche chirurgiche 
sempre più minuziose e all’avanguardia che ad oggi permettono di fronteggiare tali 
problematiche, senza, al contempo, tralasciare il risultato estetico di fondo, 
requisito fondamentale di una corretta chirurgia ricostruttiva.   
 
1.3 Epidemiologia 
Dal punto di vista epidemiologico, la labiopalatoschisi può essere definita come 
una delle più frequenti malformazioni congenite nel mondo; è stata stimata 
un’incidenza, in media, di un caso ogni 500/750 nati vivi. Questo valore risulta 
fortemente   influenzato da diversi fattori come il paese e la razza presa in 
considerazione negli studi statistici: per quanto riguarda il primo aspetto, 
riscontriamo per esempio in Italia un’incidenza di un caso ogni 830 nati vivi, 
mentre nel Nord Europa la malformazione è decisamente più rara (1:2000). In 
generale, da dati registrati dal 1993 al 1998 si è ricavata una prevalenza europea 
che varia da 3,4 a 22,9 casi su 10000 nati per la labiopalatoschisi e una prevalenza 
tra 1,3 e 25,3 su 10000 per la schisi palatina isolata.[22] 
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Per quanto riguarda la componente raziale, l’incidenza generale della schisi labiale 
associata o meno a quella palatina nella popolazione occidentale, prendendo in 
considerazione esclusivamente la razza caucasica, viene approssimata a 1:1000 
nati vivi; negli Indiani d’America invece, rappresenta la più alta di qualsiasi altro 
gruppo raziale nel mondo, 1:300. Un’incidenza rilevante la riscontriamo anche 
nella popolazione Giapponese (1:500) e in quella Cinese (1:580) mentre risulta 
molto più rara nella popolazione Afroamericana (1:2500). [17,18] 
A differenza dell’incidenza, il rapporto maschio:femmina non risulta essere 
influenzato più di tanto dalla razza e dalla latitudine: in generale, tale 
malformazione è più incidente nel sesso maschile rispetto a quello femminile con 
un rapporto di 1,5-2:1; un andamento interessante, però, lo riscontriamo nella 
popolazione afroamericana, dove studi statistici hanno permesso di mettere in 
evidenza un’incidenza maggiore nel maschio quanto più la malformazione risulta 
grave e complicata: a conferma di ciò in caso di cheilognatopalatoschisi il rapporto 
maschio:femmina è di 2:1, mentre di fronte a cheiloschisi isolata il rapporto scende 
a 1,5:1. Alcuni studi giapponesi invece hanno dimostrato una maggiore incidenza 
di cheiloschisi isolata nel sesso femminile rispetto a quello maschile, pur 
mantenendosi più elevata l’incidenza di cheilognatopalatoschisi nel sesso 
maschile.[19] 
Nella popolazione affetta da labiopalatoschisi, soltanto il 33% e il 21% presentano 
una malformazione isolata (rispettivamente palatoschisi e cheiloschisi) mentre il 
restante 46% presenta in concomitanza schisi palatina e labiale. Le schisi che 
interessano in maniera isolata il labbro possono seguire diversi criteri di 
classificazione: si possono suddividere in unilaterali e bilaterali, dove le prime 
sono nove volte più frequenti delle seconde, e nella fattispecie, si manifestano più 
frequentemente sul lato sinistro rispetto al destro (70% dei casi); una cheiloschisi 
bilaterale si associa nell’85% dei casi ad una palatoschisi, più bassa invece risulta 
la associazione di schisi palatina con schisi labiale unilaterale (70%). 
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Oltre alla lateralità, le cheiloschisi si possono classificare in complete e  
incomplete/parziali: nel primo caso, si viene a creare una separazione completa che 
si estende fino al pavimento delle cavità nasali; si definisce incompleta o parziale, 
invece, quando la continuità del segmento labiale è interrotta da una incisura, una 
intaccatura più o meno importante. 
La palatoschisi isolata, fissurazione che interessa in modo variabile il palato duro e 
molle, ha un’incidenza rapportabile nella razza caucasica e in quella 
afroamericana, ammontando a 1:2500 e, a differenza della cheilognatopalatoschisi, 
prevale nel sesso femminile con un rapporto di 2:1. Più del 40% delle schisi 
palatine isolate sono associate a sindromi malformative dovute alla microdelezione 
del cromosoma 22q11; si parla di sindromi malformative perché questa 
microdelezione può indurre la formazione di più condizioni patologiche come la 
Sindrome Velocardiofacciale (conosciuta anche come Sinrdrome di Shprintzen), la 
Sindrome di DiGeorge e la Sindrome delle Anomalie Facciali e Conotruncali. Per 
inciso, l’influenza genetica sembra svolgere un ruolo importante anche nelle schisi 
palatine non sindromiche, in effetti sono state riconosciute multiple mutazioni di 
geni localizzati in regioni diverse del cromosoma 16 associate a queste patologie 
malformative.[20] 
Rispetto alla palatoschisi isolata, l’uvula bifida presenta un’incidenza molto più 
marcata (1:80); inoltre, essendo molto spesso associata alla palatoschisi 
sottomucosa (condizione patologica con incidenza di un caso ogni 2000 nati vivi 
caratterizzata dalla presenza di un velo mucoso che impedisce la diagnosi diretta di 
palatoschisi se non tramite una adeguata palpazione e valutazione foniatrica), 
l’ugola bifida può essere ritenuta una spia di essa. 
Uno studio eseguito su un campione di 616 neonati con cheilognatopalatoschisi 
(367 maschi e 249 femmine) nati tra il 1975 e il 1992, ha permesso di evidenziare 
malformazioni più o meno frequenti associate ad essa: innanzitutto si notò che esse 
erano più frequenti in neonati affeti da schisi del palato e labiale (28%) rispetto a 
quelli affetti da schisi isolate ( 22% palatoschisi e 8% cheiloschisi isolata); si 
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evidenziò che le malformazioni più comunemente associate erano quelle degli arti 
superiori e inferiori(33%); il 24% dei pazienti presentavano difetti del sistema 
cardiovascolare e nella fattispecie le patologie cardiache erano quelle più frequenti; 
In un 15% alla labiopalatoschisi erano associate ritardi mentali e anomalie 
cromosomiche. È molto importante sottolineare che il 22% dei pazienti colpiti da 
malformazioni concomitanti erano nati pretermine, creando così un ipotetico nesso 
tra l’età gestazionale e la formazione di ulteriori anomalie, più o meno gravi, 
associate alla labiopalatoschisi: in particolare, quanto più il bambino con schisi 
nasceva pretermine tanto più era elevata la probabilità di riscontrare anomalie 
aggiuntive.[21] 
 
1.4 Classificazione 
Questo gruppo di anomalie comprendenti schisi delle strutture facciali e orali 
(come ad esempio il palato) è molto eterogeneo; possiamo subito fare una 
distinzione tra schisi orofacciali tipiche e schisi atipiche: il primo gruppo 
comprende la cheiloschisi, la palatoschisi e la labiopalatoschisi; il secondo invece 
comprende schisi mediane, trasversali, oblique e le schisi facciali di Tessier.[24] 
Nell’ambito delle schisi orofacciali tipiche è necessario fare una distinzione 
prendendo in considerazione l’evoluzione embriologica del massiccio facciale; 
possiamo distinguere Schisi Anteriori, Schisi Posteriori e Schisi Anteriori e 
Posteriori: 
• Schisi Anteriori: 
1. Labioschisi o Cheiloschisi; 
2. Gnatoschisi; 
3. Cheilognatoschisi; 
• Schisi Posteriori: 
1. Uranoschisi; 
2. Uvulostafiloschisi o Veloschisi; 
3. Uranouvulostafiloschisi; 
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• Schisi Anterriori e Posteriori: 
1. Cheilognatouranostafilouvuloschisi; 
 
A proposito delle Schisi Anteriori, le labioschisi (o cheiloschisi), malformazioni 
che interessano la regione del margine del filtro del labbro, possono essere 
incomplete (o parziali) o complete (o totali), e in unilaterali o bilaterali. 
Le labioschi unilaterali incomplete si manifestano come incisioni del vermiglio e 
del prolabio senza compromettere il pavimento della narice e, a seconda 
dell’estensione, possono indurre una deviazione laterale modesta dell’ala del naso.  
Nelle labioschisi unilaterali complete si crea una fissurazione dell’intero labbro 
fino al vestibolo del naso; questa condizione induce un’alterazione importante 
della anatomia della componente nasale: infatti, oltre ad avere la classica 
deviazione presente anche nelle forme incomplete, in questo caso l’ala del naso 
risulta collassata verso il lato della schisi e la columella è tirata controlateralmente. 
Il setto nassale (componente cartilaginea e ossea) sono deviati verso una narice 
determinando una difficoltà respiratoria nel lato colpito. Infine, si crea una 
anomala comunicazione tra cavità orale e nasale essendo il pavimento della cavità 
nasale incompleto. 
Le labioschisi bilaterali, incomplete e complete, dividono il labbro superiore in tre 
segmenti, dove quello centrale corrisponde alla premaxilla (o tubercolo mediano), 
costituita dal prolabio, dal segmento alveolare che contiene i quattro denti incisivi 
superiori e dal palato duro fino al confine anatomico detto “forame incisivo”; in 
questo caso, pur essendo presente, la deformazione del naso è impercettibile 
proprio per l’interessamento bilaterale di tale malformazione. In particolare, le 
labioschisi bilaterali possono essere anche miste, ossia presentare una forma 
completa da un lato e una incompleta dall’altro.  
Sempre nell’ambito delle labioschisi bisogna ricordare la cosiddetta labioschisi 
sottocutanea (definita anche “forma frusta”): in questo caso la mucosa e la cute 
sono integre, ma il muscolo orbicolare della bocca è interrotto. 
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Riconosciamo infine la cheiloschisi cicatriziale, dove il labbro non ha subito una 
schisi ma presenta una linea verticale di aspetto cicatriziale o una lieve depressione 
che può ricordare l’esito di un intervento chirurgico, e una particolare forma di 
cheiloschisi completa, dove la presenza di un ponte epiteliale tra i due monconi 
muscolari simula una forma incompleta: in questa condizione la continuità 
epiteliale è mantenuta dalla Banderella o Bandelletta di Simonart, unico residuo 
della fusione ectodermica, andata poi incontro a rottura per mancanza di fibre 
elastiche connettivali di derivazione mesodermica. 
 
Le Gnatoschisi, fenditure che interessano l’arcata alveolare 
possono dividersi in monolaterali e bilaterali; nel momento in cui si ha un 
interessamento contemporaneo della componente labiale e alveolare si parla di 
Cheilognatoschisi suddivisa anch’esse in monolaterali e bilaterali. 
Per quanto concerne le Schisi Posteriori, si presentano come una fenditura che 
interessa il palato duro in maniera isolata (si parla di uranoschisi e possono essere 
monolaterali o bilaterali), il palato molle (uvulostafiloschisi o veloschisi, 
esclusivamente fenditure mediane) o entrambi al contempo 
(uranouvulostafiloschisi, divise in monolaterali e bilaterali) a seconda della sua 
Fig.	  1.4.1	  Classificazione	  delle	  labioschisi	  isolate:	  
a)cheiloschisi	  cicatriziale;	  
b)cheiloschisi	  unilaterale	  parziale;	  
c)cheiloschisi	  unilaterale	  completa;	  
d)cheiloschisi	  bilaterale	  parziale;	  
e)cheiloschisi	  bilaterale	  mista;	  
f)cheiloschisi	  bilaterale	  completa.	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severità: infatti nelle forme più gravi si viene a creare un interessamento del 
margine alveolare del palato, della volta palatina, del palato molle e dell’uvula. 
In questo gruppo possiamo annoverare anche l’uvula bifida, malformazione molto 
spesso associata alla schisi palatina sottomucosa, condizione clinica  nella quale le 
strutture ossee e muscolari non sono adeguatamente fuse sulla linea mediana 
creando così una depressione a livello del palato, che, sebbene all’ispezione simuli 
una condizione normale essendo presente una parete mucosa, può essere ben 
apprezzata tramite una semplice palpazione di tale regione.  
 
 
Un’ulteriore classificazione prende in considerazione la forma della schisi che si 
viene a creare a livello palatino; nella fattispecie ne troviamo di due tipi: 
• A forma di “V”, più comune nelle forme isolate; 
• A forma di “U”, più comune nella sequenza di Pierre-Robin ed in generale 
nelle schisi sindromiche. 
Infine, considerando l’aspetto embriologico possiamo fare una distinzione in due 
tipologie di schisi palatine:  
• Schisi del Palato Primario: si associano generalmente alle cheiloschisi e 
interessano il palato anteriore con l’arcata alveolare in prossimità 
dell’incisivo superiore. 
• Schisi del Palato Secondario: posteriori al forame incisivo, possono 
interessare in maniera isolata o combinata palato duro, palato molle e uvula.  
Fig.	  1.4.2	  Rappresentazione	  grafica	  delle	  Schisi	  Posteriori:	  A)	  Uvulostafiloschisi;	  B)	  Uranouvulostafiloschisi;	  C)	  Uvula	  Bifida	  (uvuloschisisi).	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Nelle Schisi Anteriori e Posteriori riscontriamo le 
Cheilognatouranostafilouvuloschisi: esse possono essere monolaterali o bilaterali, 
e, coinvolgendo rispettivamente labbro, processo alveolare, palato duro e molle al 
contempo, rappresentano le condizioni cliniche più gravi e complesse da trattare.  
            
 
 
 
Le varie tipologie di classificazione rappresentano un metodo estremamente utile 
per capire l’entità, la severità della malformazione; a seconda di questa, infatti, è 
possibile inserire il paziente in un iter terapeutico più o meno aggressivo in termini 
di numero e tipologia di intervento chirurgico: si passa infatti da un minimo di un 
singolo interevento di fronte ad una labioschisi isolata o una cheiloschisi 
cicatriziale, ad un numero variabile di approcci chirurgici nel momento in cui ci 
troviamo di fronte ad una schisi anteriore associata ad una posteriore. Per 
semplificare ulteriormente il metodo di classificazione, identificare rapidamente 
l’entità e il possibile trattamento di una malformazione, Kernahan[29] nel 1971 ha 
stilato un metodo grafico, chiamato “ The striped Y “, nel quale simbolicamente 
viene rappresentata la classificazione delle varie tipologie di schisi: 
Fig.	  1.4.3	  Rappresentazione	  Grafica	  di	  Schisi	  AnteroPosteriori:	  A) Cheilognatouranostafilouvuloschisi	  Unilaterale	  (sx);	  B) Cheilogantouranostafilouvuloschisi	  Bilaterale.	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L’area colpita da schisi in ogni paziente viene indicata evidenziando i rispettivi 
segmenti sul diagramma; cò permette una diagnosi visiva iniziale. 
Poiché sorsero delle difficoltà nel descrivere alcune condizioni particolari di 
patologia, negli anni si sono susseguite modificazioni più o meno valide del 
diagramma di Kernahan: tra queste riscontriamo il grafico di Elsahy [28] dove è 
presente una ulteriore ripartizione delle zone colpite: 
 
Fig.	  1.4.4	  Diagramma	  di	  Kernahan:	  “Striped	  Y”	  	  Kernahan,	  1971.	  
In questa Y quadrettata e numerata, ogni 
numero corrisponde ad una determinata 
zona della regione orale; nella fattispecie: 
1. Labbro Destro; 
2. Alveolo Destro; 
3. Area Destra del Palato Duro 
dall’Alveolo al Forame Incisvo;  
4. Labbro Sinistro; 
5. Alveolo Sinistro; 
5. Alveolo Sinistro; 
6. Area Destra del Palato Duro 
dall’Alveolo al Forame Incisivo; 
7 e 8. Palato Duro; 
9. Palato Molle. 
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Recentemente, nel 2009, Rossel-perry ha proposto 
una nuova tipologia di diagramma, non più a forma di “Y” bensì ad orologio, nel 
quale vengono insieriti anche i gradi di severità della malformazione per ogni 
zona colpita dalla schisi. Il tenere conto del grado di severità della malformazione 
( in particolare, lieve, moderato e severo ) può essere utile per gestire meglio un 
piano di trattamenti chirurgici riabilitativi caso per caso. Proseguendo in senso 
orario: 
- il primo “quarto d’ora” prende in considerazione il naso ed è suddiviso in 
tre porzioni a seconda della gravità della malformazione;  
- il secondo “quarto d’ora rappresenta il labbro con tre possibili range di 
rotazione del bordo superiore del segmento colpito da schisi; 
- il terzo “quarto d’ora” si riferisce al palato primario, ed è suddiviso in tre 
topologie di larghezza della schisi; 
- l’ultimo “quarto d’ora” descrive il palato secondario; anch’esso si 
suddivide in tre range che tengono conto di vari parametri tra cui la 
larghezza della schisi. 
Fig.	  1.4.5	  	  Diagramma	  di	  Elsahy:	  “The	  Modified	  Striped	  Y”	  Elsahy,	  1973.	  
1 e 5. Base delle Narici. 
2 e 6. Labbro Superiore. 
3 e 7. Processo Alveolare. 
4 e 8. Palato Duro anteriore al Forame 
Incisivo. 
9 e 10. Palato Duro (in particolare la 
freccia destra e sinistra indicano una 
eventuale dislocazione della schisi del 
palato verso una delle due direzioni.) 
11. Palato Molle. 
12. Superficie Faringea Posteriore. 
13. Premaxilla.  
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Pur essendo presente in questa rappresentazione grafica informazioni riguardanti la 
gravità della schisi, essa presenta dei limiti: mancano informazioni relative al 
segmento laterale, al setto nasale e alla regione premascellare; non è chiara inoltre 
la modalità di rappresentazione delle schisi bilaterali.[27]  
 
1.5 Sviluppo Embriologico e Fisiopatogenesi della Labiopalatoschisi 
Come sottolineato precedentemente, in passato, in parte per l’assenza di strumenti 
adatti allo studio molecolare-embriologico in parte per una credenza intrinseca nel 
mistico, la labiopalatoschisi non era riconosciuta come una malformazione 
congenita determinata da una integrazione di fattori molecolari e ambientali 
durante la sviluppo ontogenetico; il primo ad ipotizzare un fallimento a livello 
embriologico fu Girolamo Fabrici d’Acquapendente (1537-1619), il quale associò 
questo fenotipo caratteristico ad una fusione tardiva di un segmento del labbro 
superiore con quello controlaterale durante lo sviluppo fetale.[24] Tuttavia, a dare 
una spiegazione più convincente dell’origine di questa malformazione fu Philippe 
Frederick Blandin (1838-1896), il quale suggerì che essa derivasse da un mancata 
unione della premaxilla con il segmento mascellare.[25,26] 
In generale, ad oggi, sappiamo che lo sviluppo della regione craniocervicale 
deriva, come del resto tutto l’organismo, dalla specializzazione di tre foglietti 
Fig.	  1.4.6	  Diagramma	  a	  Orologio	  per	  la	  Classificazione	  del	  Tipo	  e	  della	  Severità	  della	  Schisi	  (Rossell-­‐Perry	  et	  al.	  2009)	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embrionali, in particolare ectoderma, mesoderma ed entoderma. Le formazioni più 
tipiche nello sviluppo della suddetta regione sono gli archi faringei (o branchiali): 
in particolare, compaiono nella IV e V settimana di sviluppo embrionale e ciascuno 
di essi consiste di uno scheletro di tessuto mesenchimale ricoperto esternamente da 
ectoderma superficiale e internamente da un epitelio di origine endodermica; essi, 
inoltre, sono intervallati da solchi definiti, appunto, solchi 
faringei (o branchiali).  
 
Alla fine della IV settimana, al centro della faccia 
riconosciamo una depressione rappresentante lo stomodeo, ossia la cavità buccale 
primitiva, che a sua volta è circondato dal primo paio di archi faringei; in posizione 
diversa rispetto allo stomodeo, e a partire da porzioni differenti del primo arco 
branchiale, si vengono a sviluppare cinque protuberanze (definite anche “bottoni”) 
di natura mesenchimale, che nella fattispecie sono:  
- i Processi Mandibolari: processi pari, localizzati in posizione caudale 
rispetto allo stomodeo; 
-  i Processi Mascellari: pari, localizzati lateralmente allo stomodeo, 
rappresentano le pareti laterali di esso; 
- la Prominenza Frontonasale: essa, formata dalla proliferazione del 
mesenchima posto ventralmente alle vescicole encefaliche, rappresenta una 
piccola e impari protuberanza posta cranialmente allo stomodeo, e, in 
particolare, ne costituisce il tetto. Ai due lati di questo bottone, si formano, 
Fig.	  1.5.1	  
A.	  Veduta	  laterale	  di	  un	  embrione	  alla	  fine	  della	  IV	  settimana;	  notare	  gli	  archi	  faringei.	  
B.	  Veduta	  frontale	  di	  un	  embrione	  di	  quattro	  settimane	  e	  mezzo;	  notare	  la	  presenza	  di	  processi	  mascellari,	  mandibolari	  e	  della	  prominenza	  frontonasale.	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sotto l’influenza della porzione ventrale dell’encefalo anteriore, degli 
ispessimenti locali dell’ectoderma superficiale, i Placodi Nasali. 
 
Durante la V settimana i placodi nasali s’invaginano per formare le fosse nasali, 
determinando, in questo modo, la formazione di un orlo di tessuto che circonda 
ciascuna fossa e dal quale si formeranno i processi nasali: questi si distinguono in 
due processi nasali mediali e due laterali a seconda che si formino, rispettivamente, 
a partire dal margine interno o esterno di ciò che rimane del placode nasale dopo la 
formazione delle fosse nasali.  
Nella VI e VII settimana di sviluppo, i processi mascellari continuano ad 
aumentare di dimensione in senso mediale comprimendo cosi i processi nasali 
mediali verso la linea mediana; successivamente, venendosi a chiudere lo spazio 
presente tra il processo nasale mediale e processo mascellare, questi, in ambo i lati, 
si fondono costituendo quello che diverrà il labbro superiore. Questo fenomeno di 
fusione si verifica non solo in superficie ma anche in profondità e ciò che ne deriva 
prende il nome di Segmento Intermascellare: questo è caratterizzato da una 
componente labiale (che formerà il filtro del labbro superiore) una componente 
mascellare superiore (dove si inseriscono i quattro denti incisivi, mediali e laterali) 
e una componente palatina (che formerà il palato primitivo triangolare); 
cranialmente, il segmento intermascellare si continua con la porzione rostrale del 
setto nasale.   
Fig.	  1.5.2	  
A.	  Disegno	  del	  segmento	  intermascellare	  e	  dei	  processi	  mascellari.	  
B.	  	  Struttutre	  anatomiche	  che	  evolvono	  dal	  sgmento	  intermascellare.	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Sempre nella VI settimana si ha la formazione di due abbozzi a forma di mensola, 
derivati dai processi mascellari, che prendono il nome di Processi Palatini: questi 
si dirigono verso il basso obliquamente ai lati della lingua nella VI settimana, 
mentre nella VII si portano verso l’alto assumendo un andamento orizzontale al di 
sopra della lingua, e fondendosi tra di loro vanno a costituire  il Palato Secondario.      	  
Fig	  1.5.3	  Aspetto	  frontale	  della	  faccia.	  	  
A.	   Embrione	   di	   5	   settimane;	   B.	   Embrione	   di	   6	   settimane:	   i	  processi	   nasali	   vengono	   gradualmente	   separati	   dai	   processi	  mascellari	  da	  profondi	  solchi.	  
Fig	  1.5.4	  Fotografia	  al	  microscopio	  elettronico	  a	  scansione	  di	  embrione	  umano	  di	  VI	  settimana	  in	  proiezione	  frontale.	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A questo punto, una volta che il palato 
secondario si è fuso anteriormente con 
quello primitivo, l’unica struttura che 
permette una distinzione tra i due è il 
Forame Incisivo (apertura dell’omonimo 
canale): questo forame (o gruppo di 
forami a seconda della variabilità 
anatomica), è localizzato posteriormente 
ai denti incisivi centrali,   e permette 
anatomicamente il passaggio dei nervi 
nasopalatini (gruppo di nervi che 
trasportano impulsi di natura sensitiva alla 
branca mascellare del nervo Trigemino) e 
dell’ arteria sfenopalatina che vascolarizza la mucosa che ricopre il palato duro.  
Durante la medializzazione dei processi palatini al fine di formare il palato 
secondario, a partire dalla prominenza frontonasale si diparte un processo che 
successivamente andrà a costituire il setto nasale; tale processo, alla fine della sua 
crescita andrà ad inserirsi nel contesto della cresta palatina permettendo in questo 
modo la divisione delle due cavità nasali. 
Al contempo, i processi mascellari si ingrandiscono dando vita alla regione 
geniena e all’osso mascellare in entrambi i lati.  
Per quanto riguarda il labbro inferiore e la mandibola, essi si formano grazie alla 
fusione sulla linea mediana dei processi mandibolari. Il naso infine, si forma a 
partire da cinque processi facciali, ciascuno dei quali permetterà lo sviluppo di una 
regione specifica del suddetto organo: il processo frontale formerà il dorso del 
naso; i processi nasali mediali formeranno la cresta, la punta del naso e la 
columella; i processi nasali laterali daranno vita alle ali del naso. 
Fig.	  1.5.5	  Schema	  dello	  sviluppo	  delle	  rime	  palatine	  e	  setto	  nasale	  in	  sezione	  verticale	  (sinistra)	  e	  orizzontale	  (destra).	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Questa concezione dello sviluppo del massiccio facciale con tutte le sue 
componenti venne avanzata da Whilelm His nel 1874, e permise in parte di 
spiegare la fisiopatogenesi di alcune anomalie dello sviluppo embrionale tra cui la 
labiopalatoschisi. La teoria di His rimase valida fino al 1948 quando Streeter 
suggerì che inizialmente il labbro superiore fosse una struttura epiteliale priva di 
schisi, la quale invece si veniva a formare solo se il mesoderma rinforzava la 
fenditura presente al di sotto delle due narici.[31] Successivamente, altri autori 
quali Stark[32,33] e Johnson[34] fornirono ulteriori prove a sostegno della nuova 
teoria teoria dello sviluppo embriologico della labiopalatoschisi.  
Ad oggi, l’embriogenesi facciale viene spiegata attraverso una sequenza precisa e 
dimostrata di tre eventi:  
 
1) Rinforzo Mesodermico delle Membrane Branchiali: in condizioni normali, si è 
visto che lo stomodeo viene rivestito da un lato, quello esterno, da ectoderma 
mentre in quello interno da entoderma derivante dall’intestino primitivo. La parete 
epiteliale bi-lamellare del labbro superiore è rinforzata in seguito da mesoderma 
che migra ai lati e attorno alla testa dell’embrione. Eseguendo questo movimento, 
il mesoderma si accumulerà su entrambi i lati del labbro superiore e, passando al di 
sopra della testa, sul centro del labbro rinforzandolo.  
Nel caso in cui non si venga a creare un adeguato deposito di mesoderma, le 
membrane branchiali bi-lamellari non verranno rinforzate e di conseguenza 
andranno incontro a rottura. La formazione di una schisi (completa o parziale) 
interessante il labbro insieme al palato primitivo o meno dipende da uno specifico 
Fig.	  1.5.6	  Visione	  frontale	  della	  faccia.	  	  
A.	  Embrione	  di	  7	  settimane:	  i	  processi	  mascellari	  si	  sono	  fusi	  con	  i	  processi	  nasali	  mediali.	  
B.	  Embrione	  di	  10	  settimane	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ordine cronologico che il mesoderma segue durante il rinforzo di tale regione: 
infatti, generalmente il mesoderma prima si porta intorno al forame incisivo, in 
seguito, al pavimento nasale e all’imbocco della narice e infine alla porzione 
superiore del labbro e al vermiglio. Da ciò ne deriva che: 
- se la migrazione manca totalmente a livello labiale, si verificherà una rottura 
completa della parete epiteliale e il feto presenterà una schisi che si estende 
dietro il forame incisivo, interessando quindi labbro, processo alveolare e 
palato primitivo; 
- Se invece manca totalmente la migrazione mesodermica a livello labiale 
bilateralmente, si verificherà una schisi bilaterale completa;  
- Infine, poiché il mesoderma prima di rinforzare la porzione centrale del 
labbro passa al di sopra della testa, la mancata migrazione del mesoderma in 
questo caso indurrà lo sviluppo di una arinencefalia associata ad una schisi 
mediana nel feto.[35]. 
 
2) Polarizzazione della Massa Cellulare Ectodermica con Formazione di un Solco 
Ectodermico: una volta che il mesoderma si è distribuito nel labbro superiore, due 
archi appaiati di ectoderma si configurano per formare il naso primitivo; 
l’ectoderma proliferante nell’area delle narici si porta in senso posteriore. Le 
cellule che costituiranno le porzioni nasali iniziano ad allinearsi e nel contempo a 
distanziarsi da quelle che, tramite un processo apoptotico, andranno incontro a 
degenerazione ed eliminazione dando vita in questo modo alle fosse nasali. 
Quest’ultime a loro volta si fanno più profonde e circoscrivono così l’area del 
mesoderma che darà origine al prolabio, alla premaxilla (con i quattro denti 
incisivi) al setto nasale anteriore e alla columella. Se la crescita non è 
correttamente controllata, l’approfondarsi delle fosse nasali può intaccare il 
mesenchima e il mesoderma della cavità orale rompendo la membrana oro-nasale, 
la quale, in questa fase, permette un’iniziale distinzione tra cavità orale primitiva e 
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cavità nasali; il risultato di tale anomalia sarà inevitabilmente una palatoschisi più 
o meno importante. 
Dopo la VII settimana inizia a comparire la lamina dentaria, una banda 
semicircolare di cellule ectodermiche polarizzate in via di espansione che vanno a 
scolpire il solco alveolo-labiale (o vestibolo della bocca) ovvero quella scanalatura 
anatomica che dividerà la mucosa gengivale da quella labiale. 
Una volta formatosi il palato primario, ulteriori quantità di mesoderma, provenienti 
da ambo i lati, si accumulano al centro del prolabio e danno vita alle creste e alla 
fossetta del filtro del labbro.[36] 
 
3) Cambio di Posizione, Crescita e Fusione dei Processi Palatali: alla VII 
settimana, con il palato primario già formatosi, i processi palatini iniziano a 
dirigersi in senso cranio-caudale lungo la lingua, la quale a questo punto, ricade 
sulla sua base. In seguito a questo processo, le lamine palatine si sollevano prima 
posteriormente, poi anteriormente e assumono una posizione orizzontale. È 
importante sottolineare che questo fenomeno si verifica più precocemente nel 
maschio rispetto alle femmine, rispettivamente all’inizio della VII settimana e a 
metà dell’VIII settimana dello sviluppo embrionale, e ciò potrebbe in parte 
spiegare il motivo della maggiore incidenza della palatoschisi isolata nel sesso 
femminile. 
Quando le lamine palatali si trovano in posizione orizzontale, esse crescono in 
direzione mediale; le estremità libere di queste lamine si incontrano e  portano a 
contatto i due epiteli ai bordi mediali (Medial Edge Epithelium, MEE). Il MEE è 
composto da due strati cellulari: uno strato basale di cellule cuboidali e uno 
superficiale di cellule piatte (chiamato Periderma). Il periderma, nella fattispecie, 
ha un ruolo fondamentale nell’impedire la formazione della schisi: esso infatti, in 
condizioni normali va incontro ad una desquamazione graduale durante 
l’avvicinamento dei due processi palatini e se ciò non avviene si verrà a creare una 
schisi. [37] 
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Il progressivo avvicinamento e, infine, l’incontro delle due lamine permette la 
fusione dei due epiteli e la formazione della Cucitura Epiteliale Mediale (Midline 
Epithelial Seam, MES).[22] A questo livello, le cellule del periderma che 
rimangono intrappolate potrebbero in parte degenerare e in parte migrare in due 
triangoli di epitelio orale (inferiormente) e nasale (superiormente). Per quanto 
riguarda le cellule cuboidali della MES, anch’esse scompaiono ma il processo 
attraverso il quale ciò avviene non è del tutto chiaro: le ipotesi più valide sono la 
morte apoptotica, una transdifferenziazione in cellule mesenchimali oppure una 
migrazione cellulare; è stata ipotizzata un’ulteriore soluzione che prevede una 
combinazione di questi tre eventi. [37] 
 
Successivamente, la MES andrà incontro a degenerazione permettendo la 
formazione di una continuità mesenchimale a livello palatino e quindi del 
cosiddetto palato secondario; come precedentemente detto, esso si divide in duro e 
molle, per cui il mesenchima si differenzierà in tessuto osseo a livello del palato 
duro e in tessuto muscolare a livello del palato molle, creando in questo modo una 
continuità anatomica dal forame incisivo fino all’uvula.  
Infine palato primitivo, secondario e setto nasale, generati in maniera indipendente, 
si fonderanno sulla linea mediana garantendo così una distinzione anatomica netta 
tra le due cavità nasali (tramite il setto nasale) e tra queste e la cavità orale 
(attraverso il palato in toto); questo processo si completerà nella X settimana di 
Fig.1.5.7	  Veduta	  ventrale	  del	  palato,	  della	  gengiva,	  del	  labbro	  e	  del	  naso.	  
A.	  Normale.	  	  
B.	  Cheiloschisi	  sinistra.	  	  
C.	  Cheilognatoschisi	  sinistra.	  	  
D.	  Cheilognatoschisi	  bilaterale.	  
E.	  Schisi	  palatina	  isolata.	  
F.	  Labiopalatoschisi	  completa.	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sviluppo embrionale e permetterà al futuro neonato di eseguire masticazione e 
respirazione in maniera simultanea.[38] 
 
 
 
In seguito alla spiegazione dell’evoluzione embrionaria delle diverse componenti 
del massiccio facciale, risulta più chiaro il motivo per cui, per esempio, la schisi 
del palato primario è sempre associata alla distorsione del naso: oltre alla presenza 
della schisi stessa, essa è dovuta ad una relativa deficienza del placode nasale 
omolaterale alla schisi. Infatti, se il mesoderma non rinforza il pavimento delle 
narici, la stessa massa epiteliale che nel lato sano formerà la fossa nasale, apparirà 
Fig	  1.5.8	  Schema	  di	  Crescita	  e	  Fusione	  dei	  Processi	  Palatini:	  
A.Processo	  Palatino	  prima	  della	  fusione:	  si	  riconosce,	  dall’esterno	  verso	  l’interno,	  il	  periderma	   in	   blu,	   lo	   strato	   basale	   in	  azzurro	  e	  il	  mesenchima	  in	  verde;	  
B.In	   azzurro,	  Desquamazione	   e	   perdita	   di	  alcune	   cellule	   del	   periderma	   nei	   due	  processi	   palatini	   subito	   prima	   la	   loro	  fusione.	   Altre	   cellule	   (in	   rosso)	   vanno	  incontro	   a	   morte	   programmata	   altre	  ancora	   (in	   blu)	   migrano	   nell’epitelio	  orale	  e/o	  nasale.	  
C.Rappresentazione	  di	  un	  gruppo	  di	  cellule	  intrappolate	   nella	   MES	   in	   seguito	   alla	  fusione	   dei	   due	   processi	   palatini.:	   esse	  possono	   andare	   incontro	   a	  degenerazione	   oppure	   migrare	   nei	  triangoli	  di	  epitelio	  orale	  e/o	  nasale.	  
D.Rappresentazione	   delle	   possibilità	   di	  scomparsa	  delle	  cellule	  basali	  cuboidali	  della	  MES.	  
E.	   Scomparsa	   completa	   delle	   cellule	   della	  MES	   e	   fusione	   del	   mesenchima	   dei	  processi	   palatini	   con	   formazione	   del	  palato	  secondario.[37]	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nel lato patologico senza mesoderma, inducendo la morte cellulare e la rottura 
delle membrane branchiali. Questa rottura però, non sempre è completa; talvolta 
può rimanere un ponte di tessuto che prende il nome di Banderella di 
Simonart.[39] 
Le conoscenze relative allo sviluppo del massiccio facciale, e di tutte le sue 
specifiche componenti, ad oggi sono molto approfondite e permettono in parte di 
spiegare i motivi, gli errori che durante l’embriogenesi inducono le malformazioni 
e il fenotipo caratterizzante il paziente affetto da labiopalatoschisi. Non tutto però, 
riguardo la fisiopatogenesi di tale patologia, risulta così chiaro e definito (cosa che 
del resto, ancora oggi accade spesso nella disciplina medica); per cui la continua 
ricerca e l’ampliamento delle teorie di Streeter, Stark e Johnson permetterà di 
aggiungere dettagli all’argomento e probabilmente di capire in che fase 
dell’embriogenesi fattori di rischio ambientali agiscano, influenzando in senso 
negativo lo sviluppo del massiccio facciale.  
 
1.6 Eziologia e Fattori di Rischio 
Per quanto riguarda il punto di vista eziologico, ad oggi sappiamo che 
l’integrazione di fattori genetici e ambientali durante il processo ontogenetico 
intrauterino  è una delle principali responsabili  della labiopalatoschisi. Tuttavia, in 
questa eziologia multifattoriale, talvolta  risulta evidente la maggiore influenza di 
un fattore rispetto all’altro, e ciò permette di fare una macroscopica distinzione in 
due classi di cheilognatopalatoschisi:  
• Cheilognatopalatoschisi associata a sindromi, dove quindi il fattore 
genetico prevale su quello ambientale; 
• Cheilognatopalatoschisi sporadiche, isolate o non sindromiche, 
influenzate più che altro dalla componente ambientale e che nella 
fattispecie risultano più frequenti rispetto alle prime;  
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A proposito del primo gruppo, sappiamo che le schisi labiopalatine rientrano nel 
fenotipo di oltre 300 sindromi malformative complesse, dove, in generale, per 
sindrome si intende un insieme di segni e sintomi clinici che caratterizzano una 
specifica patologia. In caso di malformazione congenita sindromica si verificano 
fenomeni di pleiotropismo, ossia di molteplici cambiamenti, ascrivibili alla 
mutazione di un fattore genetico che è in grado di influenzare lo sviluppo del 
fenotipo in aspetti multipli. Questo permette di spiegare il motivo per cui si 
manifestano al contempo alterazioni che interessano aree dell’organismo non 
contigue e che quindi non possono influenzarsi tra di loro durante la normale 
cascata di eventi dello sviluppo embrionale. 
Sono numerose le sindromi accompagnate da schisi orofacciali: se ne contano, in 
particolare, più di 200 associate a schisi labiali e più di 400 associate alle schisi 
palatali. A seconda dell’associazione delle schisi orofacciali sindromiche con uno o 
più fattori genetici, possiamo distinguere: 
1) Schisi Orofacciali legate a Sindrome Monogenica o a trasmissione 
mendeliana. 
2) Schisi Orofacciali legate a Sindrome Cromosomica. 
3) Schisi Orofacciali legate a mutazione a Eziologia Sconosciuta. 
 
Nelle Schisi orofacciali sindromiche a trasmissione mendeliana troviamo quelle 
associate a mutazioni sul gene IRF6 (il quale codifica per il fattore di regolazione 
dell’interferone 6) come la Sindrome di Van Der Woude (VWS, a trasmissione 
autosomica dominante caratterizzata da fistole o fossette sul labbro inferiore e 
schisi del labbro superiore e/o schisi del palato), la Sindrome Popliteale del 
Pterygium (PPS, malformazioni orofacciali accompagnate a deformazioni degli arti 
e genitali).[40,41,42].  
La Sindrome di Waardenburg, determinata da una mutazione del gene PAX3, è 
caratterizzata da albinismo, sordità parziale e schisi orofacciale.[43] 
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Infine, inserita nel terzo gruppo riconosciamo la Sindrome (o Sequenza) di Pierre-
Robin, caratterizzata dalla presenza di micrognatia (iposviluppo mandibolare), 
glossoptosi (ossia retrazione o disposizione posteriore della lingua) e ostruzione 
delle vie aeree superiori. In particolare si parla di sequenza poiché è proprio la 
mandibola insolitamente piccola che induce la glossoptosi e, nella maggior parte 
dei pazienti, la palatoschisi, la quale, come già detto, si presenta con un aspetto ad 
“U”. La sequenza di Pierre-Robin isolata, non associata ad altre malformazioni 
quindi, è presente in circa la metà dei casi; il 10% di tali forme è familiare, ma il/i 
gene/i mutato/i non sono ancora noti. 
Alle schisi orofacciali sindromiche cromosomiche appartengono invece:  
- La Sindrome di Wolf-Hirschhorn, nella quale la delezione parziale del 
cromosoma 4p induce ritardo mentale, microcefalia, ipotonia e schisi 
orofacciale. 
- La Sindrome di Kallman: il paziente presenta ipogonadismo 
ipogonadotropo, anomalie facciali della linea mediana e anosmia in seguito 
a una delezione del braccio corto del cromosoma X. 
- La Sindrome di DiGeorge, dove la delezione di parte del cromosoma 22 
induce difetti cardiaci, anomalie facciali, immunodeficienza T, palatoschisi e 
ipocalcemia.  
 
In questo primo gruppo, schisi orofacciali sindromiche, come già detto, 
sicuramente i fattori genetici giocano un ruolo fondamentale nel determinismo di 
tali condizioni cliniche; ma, in particolare, quali sono i loci genici che inducono 
questa condizione, e, soprattutto, come è stato possibile risalire a questo 
collegamento aberrazione genica-schisi orofacciale sindromica? 
Partendo dall’ultima domanda, nel corso del tempo sono state codificate diverse 
tipologie di approcci per analizzare l’associazione di geni a specifiche patologie; 
un esempio sono gli studi caso-controllo, ossia il confronto tra i genotipi di casi 
(soggetti affetti) e controlli (soggetti sani), in associazione a studi di interazione 
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genica (nei quali più loci vengono studiati contemporaneamente durante studi 
caso-controllo in cerca di una combinazione di fattori associati alla comparsa della 
malattia). 
Tramite questi studi vengono individuati dei geni definiti ”candidati” e la loro 
associazione a tali patologie può essere confermata utilizzando ulteriori metodi 
quali: 
o Modelli Animali: modelli murini transgenici (geni knock-out) permettono di 
individuare loci che, se mutati, inducono la comparsa della patologia presa 
in esame; 
o Studi genome-wide: studi di associazione che interessano tutto il genoma 
possono permettere l’identificazione di nouvi loci di suscettibilità; 
o Metodo del Gene Candidato: studio di un gene causale di una sindrome  che 
presenta schisi orofacciale e che si ipotizza possa avere un ruolo 
patogenetico in una schisi non sindromica. 
Grazie all’integrazione di tali metodiche sono stati studiati e confermati molti loci 
genici responsabili di schisi orofacciali, e, per rispondere alla prima domanda 
posta, essi sono: 
TGF-α: il fattore di crescita trasformante alfa in condizioni normali si lega al 
recettore dell’EGF (EGFR) inducendo un effetto simile a quello dell’EGF stesso; 
essendo espresso nel contesto del palato in via di sviluppo, soprattutto nella MES, 
alcuni studi hanno registrato una correlazione tra una sua mutazione e la 
labiopalatoschisi,[46] che però non è stata confermata in altri.[45] 
TGF-β3: il knock-out di questo gene in modelli murini inibisce la normale fusione 
tra processi palatini;[47] nell’uomo invece, recenti analisi genome-wide riportano 
una certa associazione del locus TGF-β3 con la schisi labiopalatina.[46] 
PDGFC: topi knock-out per questo gene presentano una mancata estennsione delle 
ossa del palato secondario, inducendo una schisi del palato secondario che porta 
alla morte perinatale causata da problemi respiratori;[48] diversi studi confermano 
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la correlazione tra il loucs genico contenente PDGFC e le schisi orofacciali 
nell’uomo.[45] 
Famiglia di FGFR: si pensa che il segnale trasdotto da questa famiglia di 
molecole recettrici di FGF sia essenziale per la normale distribuzione delle cellule 
della cresta neurale nei primordi facciali. Nell’uomo diverse forme sindromiche, 
nelle quali possiamo riconoscere schisi orofacciali, sono determinate da mutazioni 
di geni che codificano per una delle tre possibili forme di questo recettore 
(FGFR1,2 e3)[45]. 
FOXE1: è un membro della famiglia di fattori di trascrizione con dominio a 
forcina; mutazioni di questo gene sono associate alla Sindrome di Bamforht-
Lazarus (un ipotiroidismo sindromico congenito caratterizzato da disgenesia 
tiroidea, palatoschisi, epiglottide bifida e, a volte, atresia delle coane.[45] Diversi 
studi inoltre, hanno confermato l’esistenza di una associazione di FOXE1 e le 
schisi isolate.[46,49] 
SUMO: la proteina SUMo (Small Ubiquitine-like Modifier) partecipa alla 
modificazione post-traduzionale di un elevato numero di proteine cellulari, olter ad 
avere un ruolo importante nel trasporto nucleare, regolazione della trascrizione e 
apoptosi. Una forte espresione di tale proteina è stata osservata nel labbro 
superiore, nel palato primitivo e sul MEE del palato secondario. Diversi geni 
associati a labiopalatoschisi codificano anche per targets di questa proteina, per cui 
azioni aberranti su questi targets a seguito di una modificazione di tale proteina 
può determinare un alto rischio per la patogenesi di schisi sindromiche e non.[45] 
IRF-6: come anticipato, mutazioni di questo gene sono la causa di due importanti 
sindromi che hanno come malformazione principale una schisi orofacciale: la 
Sindrome di Van der Woude e la Sindrome dello Pterygium Popliteale. Studi 
sull’uomo hanno confermato un’associazione di polimorfismi in questo gene con le 
labiopalatoschisi non sindromiche.[50,51] 
Famiglia di geni che codificano per proteine coinvolte nel ciclo dei folati: in 
generale, i folati nell’organismo sono composti fondamentali per processi quali 
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metilazione delle basi nucleotidiche del DNA, la metilazione di proteine, lipidi e 
acidi nucleici e regolazione della concentrazione dell’omocisteina ematica. I geni 
che codificano per proteine coinvolte in questo ciclo, in seguito a mutazione, 
possono indurre malformazioni e/o difetti dello sviluppo. Un esempio è il 
polimorfismo MTHFR:c.677C>T il quale in molti lavori risulta correlato 
all’insorgenza di schisi del labbro, associate o meno a quelle del palato, e a schisi 
isolate del palato: ciò viene confermato dalla maggiore frequenza dell’omozigosi 
c.677TT nei casi rispetto ai controlli.[52] 
 
Per quanto riguarda le schisi orofacciali non sindromiche, ad oggi non si sono linee 
guida specifiche che definiscano tale condizione clinica. A tal proposito, fu Jones 
che, nel 1988, per primo definì le schisi orofacciali non sindromiche come “ schisi 
associate al massimo ad una anomalia maggiore e a due anomalie minori”, dove in 
particolare, per anomalia maggiore veniva intesa una condizione tale da indurre 
una alterazione funzionale o eventualmente estetica (in questo caso però dovevano 
essere necessari interventi chirurgici ricostruttivi multipli per migliorare tale 
alterazione); per anomalie minori, invece, venivano intese quelle alterazioni che 
non comportano modificazioni funzionali ma solo piccole menomazioni estetiche e 
che si presentano solo nel 5% dei casi nella popolazione generale. 
Con il passare del tempo, siamo arrivati a una rivalutazione della definizione di 
Jones, tanto che oggi per schisi orofacciali non sindromiche si intendono quelle 
schisi che presentano al massimo due anomalie minori senza anomalie maggiori 
(anche se va detto che esistono delle schisi orofacciali sindromiche che sono 
associate a due o talvolta una anomalia minore come, per esempio la sindrome di 
Van der Woude). 
Sicuramente, di fronte ad una schisi orofacciale non sindromica, la componente 
ambientale svolge un ruolo di primo livello, mettendo soltanto in parte in secondo 
piano l’aspetto genetico. A seguito di vari studi, sono stati riscontrati diversi agenti 
ambientali che si pensa influenzino lo l’embriogenesi inducendo 
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cheilognatopalatoschisi e ciò ha permesso di limitare, seppur in maniera relativa, 
l’incidenza di tali patologie tramite una maggiore attenzione alla medicina 
pregestazionale. A tal proposito, è riportata una descrizione dei principali fattori 
ambientali studiati in relazione alle schisi orofacciali: 
• Età: per le cheiloschisi isolate è stato visto che la probabilità di riscontrare 
questa malformazione è tanto più alta quanto più avanzata è l’età della 
madre al momento del concepimento e gravidanza; la stessa cosa invece non 
è stata riscontrata per le palatoschisi.[66]  
• Agenti Infettivi: Virus della Rosolia e Rickettsia, contratti nel primo 
trimestre di gravidanza aumentano la probabilità di sviluppo di 
labiopalatoschisi,  
• Fumo di Sigaretta: il consumo di tabacco da parte della madre durante la 
gravidanza è il fattore di rischio più studiato in ambito delle schisi 
orofacciali; esso è stato associato ad un modesto incremento del rischio di 
schisi orofacciali: si è visto in particolare che aumenti del 20% la probabilità 
di sviluppare labiopalatoschisi o cheiloschisi isolata, e questa probabilità 
aumenta al crescere del numero di sigarette giornaliere consumate nel primo 
trimestre di gravidanza.[53,54] Per poter spiegare la teratogenicità del 
tabacco, è stato suggerito che il fumo possa influenzare lo sviluppo 
embrionale determinando un’ipossia fetale che influenza negativamente lo 
sviluppo e l’accrescimento dell’embrione. L’uso di sigarette da parte della 
madre determina un ritardo della crescita intrauterina (RCIU), in quanto la 
nicotina restringe i vasi sanguigni uterini inducendo un minore apporto di 
nutrienti negli spazi intervillosi placentari  della circolazione materno-fetale 
e questa carenza di nutrienti rallenta significativamente l’accrescimento 
cellulare.[56] 
• Assunzione di Alcool: l’abuso di alcool in gravidanza porta allo sviluppo 
della Sindrome Alcolico Fetale, caratterizzata da anomalie craniofacciali, 
disfunzioni del sistema nervoso centrale, rallentamento della crescita, con 
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possibili complicazioni renali, cardiache e gastriche. Sebbene la presenza di 
labiopalatoschisi e palatoschisi isolata nel feto non faccia parte dei 
dismorfismi facciali caratteristici di tale sindrome, è stata notata comunque 
una correlazione tra queste malformazioni e l’abuso di alcool: in particolare, 
la palatoschisi è stata descritta in circa il 10% dei casi di bambini esposti a 
dosi elevate di alcool in gravidanza.[56] Tuttavia, il ruolo dell’alcool nelle 
schisi orofacciali non sindromiche resta ancora incerto in quanto 
riscontriamo dei risultati discordanti in studi diversi; per cui, ad oggi si 
pensa che l’effetto teratogeno dell’alcool sia più che altro associabile alla 
capacità del feto e della madre (soprattutto) di metabolizzarlo.[57] 
• Ipossia: esistono evidenze che affermano che l’ipossia dovuta all’altitudine 
durante la gravidanza porti a una maggiore incidenza di difetti alla nascita, 
inclusa la labiopalatoschisi.[58] 
• Ipertermia: molte specie anomali, tra cui l’uomo, sono molto sensibili 
durante il periodo gestazionale a fattori fisici, quale il calore. Episodi 
febbrili, ipertermia maligni, bagni caldi e saune possono indurre un aumento 
della temperatura di 1,5-2,5 gradi la quale rappresenta la soglia per l’effetto 
teratogeno, la cui manifestazione dipenderà dallo stadio di sviluppo 
dell’embrione: in particolare, le malformazioni facciali, fra le quali la 
labiopalatoschisi, si possono verificare l’aumento di temperatura oltre il 
valore soglia si verifica tra la IV e VII settimana di gestazione.[59] 
• Acido Folico: esistono diverse evidenze dell’associazione tra deficit di acido 
folico e schisi orofacciali. È stato dimostrato infatti che il consumo di acido 
folico nel periodo periconcezionale ha un ruolo preventivo nei confronti di 
Difetti di Chiusura del Tubo Neurale (NTCD), tanto che è stato riscontrato 
un abbassamento del 72% di incidenza di NTCD in madri alle quali era stato 
prescritta l’assunzione di 4mg di acido folico dal periodo pregestazionale 
fino alla XII settimana di gestazione.[60] Diversi studi, inoltre hanno 
correlato una variante genetica, che induce un deficit dei folati intrinseco 
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della madre per interessamento di un enzima coinvolto nella loro 
produzione, a schisi labiopalatina (vedi sopra). 
• Vitamina A: l’esposizione fetale a farmaci a base di acido retinoico può 
portare a gravi anomalie craniofacciali; non è stato però verificato se questo 
dato ha rilevanza anche nell’assunzione di vitamina A nella dieta.[22] 
• Vitamina B6: essa è una vitamina che gioca numerosi ruoli importanti nel 
metabolismo amminoacidico (transaminazione e decarbossilazione) e 
rappresenta il coenzima della degradazione dell’omocisteina; sembra inoltre 
che la vitamina B6 regoli l’attività di ormoni quali androgeni, estrogeni, 
progesterone, ormoni tiroidei e surrenalici influenzando il loro legame con 
proteine recettoriali citoplasmatici e nucleari e quindi la trascrizione di 
alcuni geni.[61] In particolare, per quanto riguarda l’attività della vitamina 
B6 nei confronti dei glucocorticoidi è stato visto che, in una coltura murina 
di cellule mesenchimali del palato, essa inibisce il legame di tali ormoni con 
i loro specifici recettori citoplasmatici e di conseguenza anche quelli 
nucleari; questa evidenza risulta di fondamentale importanza perché 
sottolinea la capacità della vitamina B6 di ridurre l’incidenza di schisi 
indotte da cortisone.[62] 
Infine, essendo un cofattore del metabolismo dell’omocisteina, la vitamina 
B6 riduce l’insorgenza di schisi in animali che presentano 
iperomocisteinemia. Tutto ciò permette di capire il motivo per cui in paesi 
dove il deficit di questa vitamina è tipico, come in quelli asiatici dove il 
consumo di riso raffinato è molto elevato, l’incidenza registrata di 
labiopalatoschisi, cheiloschisi e palatoschisi isolata risulta più elevata.[22] 
• Farmaci: sicuramente l’assunzione di farmaci durante il primo trimestre di 
gravidanza può aumentare la probabilità di sviluppo di tale malformazione; 
esistono, però, particolari categorie di farmaci dove l’associazione risulta 
concreta: i farmaci anti-epilettici come carbamazepina, fenitoina, primidone 
e fenobarbital si sono rivelati degli antagonisti dell’acido folico agendo su 
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numerosi enzimi coinvolti nel metabolismo dei folati, compromettendo il 
suo assorbimento o aumentando la sua degradazione; un altro gruppo 
variegato di farmaci (tra cui metotrexato, sulfasalazina, triamterene e 
trimethoprim) agisce a livello dell’enzima Diidrofolato Reduttasi 
rimuovendo il folato dall’enzima stesso ed impedendo la conversione dello 
stesso nella sua forma attiva. In particolare in uno studio è stato visto che il 
rischio di avere un bambino con schisi orofacciale è aumentato a seguito 
dell’uso di questi farmaci durante il secondo e terzo mese dall’ultima 
mestruazione, ma non se il farmaco è assunto precedentemente o in seguito a 
questo periodo.[63] 
Infine, molti studi hanno esaminato la possibile correlazione tra l’assunzione 
di corticosteroidi da parte della madre e rischio di anomalie craniofacciali, in 
particolare schisi orofacciali. In due studi caso controllo è stato trovato che i 
neonati di donne che hanno assunto corticosteroidi durante il primo trimestre 
di gravidanza la probabilità di sviluppare schisi orofacciali non sindromiche 
è maggiore.[64,65]  
 
In generale, confrontate con altre patologie, le schisi orofacciali presentano un 
elevato tasso di incidenza familiare: il rischio di riscontrare una labiopalatoschisi in 
fratelli di soggetti affetti risulta 40 volte maggiore rispetto alla incidenza nella 
popolazione generale e i discendenti di individui affetti hanno una probabilità del 
2-5% di sviluppare tale malformazione.[44] Inoltre, studi statistici hanno permesso 
di calcolare un rischio di ricorrenza di cheiloschisi isolata e palatoschisi isolata, 
rispettivamente  32 volte e 56 volte maggiore in familiari di primo grado di 
soggetti affetti rispetto alla popolazione generale.[45] 
In definitiva, fattori genetici e ambientali, integrandosi fra di loro in maniera più o 
meno evidente, possono spiegare la manifestazione di tale malformazione; queste 
scoperte, soprattutto per quanto riguarda i fattori ambientali, hanno permesso di 
diminuire in percentuale l’incidenza di tale patologia attivando delle misure 
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precauzionali descritte in una specifica branca medica, ossia la medicina 
periconcenzionale; in queste misure “antimalformative” ritroviamo prima di tutto 
l’assunzione di 4mg/die acido folico  consigliato alle donne che hanno intenzione 
di intraprendere una gravidanza per ovviare alle NTCD, la privazione di 
corticosteroidi almeno nel primo trimestre di gravidanza e la sostituzione di 
farmaci antiepilettici (o di altri che interferiscono con il metabolismo dell’acido 
folico) al fine di diminuire, tramite un controllo accurato di almeno i fattori di 
rischio ambientale, la probabilità di incorrere in un nenonato affetto da tale 
patologia. L’astensione/limitazione dal consumo di tabacco e di alcool invece, 
sono consigli che vengono dati alla paziente indipendentemente dalla volontà di 
intraprendere una gravidanza. 
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Alterazioni Anatomiche nella Labiopalatoschisi 
 
Nell’ambito della labiopalatoschisi, prendendo in considerazione i singoli elementi 
che possono essere interessati dalla schisi, è necessario passare in rassegna quelle 
che sono le caratteristiche anatomiche canoniche di tali strutture per capire, in 
seguito, le  alterazioni osteo-muscolo-cartilaginee che tale malformazione induce a 
livello del massiccio facciale. 
 
2.1 Labbro superiore 
Per labbro superiore si intende quella plica cutaneo-muscolo-mucosa, localizzata 
subito al di sotto dell’appendice nasale, che permette di delimitare insieme al 
labbro inferiore la cavità orale.  
Dal punto di vista anatomico il labbro superiore si differenzia da quello inferiore 
per la presenza di una depressione mediana, chiamata filtro del labbro, che termina 
in basso con una piccola prominenza chiamata tubercolo labiale. 
Istologicamenente, oltre che anatomicamente, riconosciamo, dall’ esterno verso 
l’interno, tre tipologie di tessuti a livello del labbro: 
- Nel prolabio troviamo un epitelio pavimentoso pluristratificato 
cheratinizzato associato a ghiandole sudoripare, sebacee e follicoli piliferi; il 
derma sottostante presenta fibre elastiche e fibre muscolari striate dei 
muscoli mimici, ai quali risulta fortemente adeso. 
- Il vermiglio (o parte rosea) è rivestito da epitelio pavimentoso 
pluristratificato cheratinizzato in maniera irregolare e mancano follicoli 
piliferi e ghiandole sudoripare, mentre permangono ghiandole sebacee 
seppur isolate; le papille del derma a questo punto diventano numerose e 
alte; questa regione viene definita anche parte rosea per la presenza di una 
rete capillare così superficiale che induce la pigmentazione caratteristica. 
Mentre il passaggio dal prolabio al vermiglio è netta e descrive un aspetto 
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simile ad una M schiacciata (definito per questo motivo “arco di cupido”), il 
passaggio dal vermiglio alla mucosa labiale è graduale. 
- Nella mucosa labiale troviamo un epitelio pavimentoso pluristratificato non 
cheratinizzato adagiato sulla lamina propria; tra quest’ultima e il piano 
muscolare vi è uno strato di tessuto connettivo lasso nel quale sono 
intercalate ghiandole tubulo-acinose ramificate a secrezione mista, definite 
appunto “labiali”, i cui dotti si aprono nel vestibolo della bocca: queste 
possono essere apprezzate alla palpazione o all’esplorazione linguale come 
dei piccoli rilievi, e il loro secreto coadiuva l’attività della ghiandola 
parotide lubrificando il vestibolo della bocca e, quindi, lo scivolamento delle 
labbra e delle guance sulle arcate gengivali. 
All’interno dello spessore della plica labiale, al di sotto degli epiteli di rivestimento 
troviamo la componente muscolare, la quale, oltre a dare ulteriore consistenza alla 
plica labiale, permette di coordinare i movimenti della bocca; è l’orbicolare della 
bocca il principale muscolo nello spessore labiale; è un muscolo fatto a cerchio che 
circoscrive la rima orale, interessando non solo il labbro superiore ma anche quello 
inferiore. In particolare riconosciamo una parte superficiale e una profonda: la 
prima è in intimo rapporto con la cute e le sue fibre sono collegate superiormente 
al mascellare e al setto; lo strato profondo del muscolo circonda entra in rapporto 
con la mucosa e funziona esclusivamente come muscolo costrittore. 
Per quanto riguarda la vascolarizzazione, quella arteriosa è di competenza delle 
arterie Labiale Superiore (collaterale dell’arteria Faciale), la quale decorre 
trasversalmente nel contesto del labbro superiore dove si distribuisce fornendo 
anche un ramo settale, per la parte inferiore del setto nasale, e un ramo nasale per 
l’ala del naso. L’arteria si anastomizza con la controlaterale a livello della linea 
mediana.  
La componente venosa è satellite di quella arteriosa e drenano nella vena Faciale, 
a sua volta di competenza della vena Giugulare Interna. 
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Il drenaggio linfatico è di competenza dei linfonodi cervicali del livello Ib e II 
livello: nel primo gruppo troviamo i linfonodi Sottomandibolari (livello Ib), i quali 
sono delimitati dalla mandibola, muscolo stiloioideo e ventri anteriori e posteriori 
del muscolo digastrico.  
 Nel secondo livello, invece, troviamo linfonodi Perigiugulari Superiori, delimitati 
posteriormente dal margine anteriore del muscolo sternocleidomatoideo, 
superiormente dalla base cranica, lateralmente dal muscolo stiloioideo e 
anteriormente dall’osso ioide.  
L’innervazione deve essere divisa in motoria e sensitiva, visto che i nervi cranici 
adibiti a questa funzione sono diversi; l’aspetto motorio è di competenza del ramo 
superiore del nervo Buccale, a sua volta ramo del nervo Faciale (VII paio dei nervi 
cranici), il quale regola l’innervazione di tutti i muscoli mimici. L’innervazione 
sensitiva invece rientra nel territorio di competenza del nervo Trigemino (V paio 
dei nervi cranici) ed è favorita dal ramo per il labbro superiore del nervo 
Infraorbitario. 
 
 
2.2 Arcata Alveolare Mascellare 
Questa regione anatomica, dal punto di vista scheletrico, origina dalla fusione a 
livello mediano dei due processi alveolari originati dalla parte inferiore di ciascun 
osso mascellare e accoglie i denti dell’arcata superiore. È un rilievo arcuato a 
forma di ferro di cavallo, all’interno del quale riscontriamo 16 cavità, definite 
Alveoli Dentali, che accolgono le radici dei denti superiori e sono separate tra di 
loro dai Setti Interalveolari. La faccia interna di questi dei due processi alveolari, 
che costituiscono l’arcata alveolare, si continua con la faccia inferiore del processo 
palatino dell’osso mascellare. 
Nel vivente, l’arcata alveolare risulta rivestita da mucosa alveolare e da un tessuto 
molle particolare chiamato Gengiva che, nella fattispecie, riveste in parte anche i 
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denti; quest’ultima  è di colore rosa corallo, opaca e compatta e può essere 
suddivisa in: 
- Gengiva Libera: anche detta marginale, è la parte di tessuto che circonda 
il dente; si parla di gengiva interdentale quando per indicare la gengiva 
marginale presente negli spazi interdentali. Il margine gengivale è spesso 
arrotondato, così da formare un piccolo solco di massimo 2mm chiamato 
solco gengivale. 
- Gengiva Aderente: si estende coronalmente dal solco gengivale libero e 
apicalmente termina a livello della linea mucogengivale, continuandosi 
con la mucosa alveolare. 
La mucosa alveolare si continua con la mucosa labiale e geniena a livello del 
fornice del vestibolo della bocca; le caratteristiche istologiche sono del tutto 
sovrapponibili a quelle della mucosa labiale (vedi sopra). 
La vascolarizzazione della mucosa alveolare comprende le arterie e vene coinvolte 
nella vascolarizzazione della mucosa del palato duro (vedi di seguito). 
L’innervazione sensitiva è sempre di competenza della seconda branca del Nervo 
Trigemino: il ramo terminale del nervo Mascellare, il nervo Infraoribitario volta 
fuoriuscito dall’omonimo foro rilascia rami discendenti che permettono 
l’innervazione sensitiva della mucosa labiale e della contigua mucosa alveolo-
gengivale. 
 
2.3 Palato Duro 
L’anatomia del palato duro risulta molto più ostica rispetto a quella del labbro 
superiore.  
A livello scheletrico, il palato duro è costituito fondamentalmente dai processi 
palatini dell’osso mascellare e dalle lamine orizzontali dell’osso palatino che si 
fondono tra di loro, tramite la Sutura Palatina Trasversa, creando un’unica lamina 
ossea che costituisce un emi-palato duro. 
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Ricordiamo a questo proposito che la premaxilla e il processo palatino del 
mascellare originano da abbozzi embrionali diversi, costituendo rispettivamente il 
palato primitivo e secondario; questa distinzione viene persa con l’avanzare del 
processo embriogenetico e l’unico residuo che permette una divisione ideale è il 
forame incisivo, mentre anatomicamente le due porzioni nel cadavere risultano 
fuse perfettamente. Talvolta però, nella parte anteriore del palato duro è possibile 
riconoscere l’Osso Incisivo, che tramite la Sutura Incisiva, si articola con il 
margine anteriore dei processi palatini. 
I due emipalati fondendosi sulla linea mediana inducono la formazione della 
Cresta Palatina che si solleva verso dal pavimento delle cavità nasali e si articola 
con il vomere; tale cresta inoltre termina alla sua estremità anteriore e posteriore 
rispettivamente con la Spina Nasale Anteriore e Posteriore. 
Una volta che i processi palatini si sono fusi sulla linea mediana e a loro volta 
posteriormente con la lamina laterale dell’osso palatino omolaterale, si viene a 
costituire una lamina ossea continua che costituisce quello che definiamo 
anatomicamente palato duro, il quale permette di suddividere in maniera netta le 
cavità nasali dalla cavità orale propriamente detta costituendo i due terzi anteriori 
della parete superiore di quest’ultima. 
Il palato duro presenta una conformazione a volta, e la sua conformazione può 
variare a seconda di età, sesso e dimensione delle cavità nasali; in particolare, se 
queste risultano molto strette, il palato avrà una forma ogivale, mentre se sono più 
larghe il palato sarà più spianato e con distanza tra le due emiarcate superiori 
aumentata. 
 
Fig.	  2.3.1	  Immagine	  rappresentante	  l’architettura	  scheletrica	  del	  palato	  duro.	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Nel vivente il palato duro è rivestito da una mucosa di tipo masticatorio che 
presenta un colore rosa pallido; macroscopicamente troviamo il Rafe Palatino il 
quale termina anteriormente con la Papilla Incisiva. A partire da questa papilla e 
dalla porzione anteriore del rafe si dipartono dei rilievi pleiomorfi chiamati Rughe 
Palatine, che rendono la superficie palatale anteriore irregolare al fine di agevolare 
la masticazione. 
Dal punto di vista microscopico invece, la mucosa è ricoperta da un Epitelio 
Pavimentoso Pluristratificato Non Cheratinizzato nel quale sporadicamente 
possiamo riconoscere gemme gustative: la scelta di questa tipologia di epitelio a 
rivestire la mucosa buccale può essere spiegata dal fatto che  esso è un epitelio un 
epitelio molto resistente, in grado di rispondere e assecondare gli stress meccanici 
che si hanno durante l’atto masticatorio. Al di sotto dell’epitelio di rivestimento è 
presente una tonaca propria di tessuto connettivo denso nel quale sono presenti 
numerose ed alte papille; inferiormente, la tonaca propria risulta strettamente adesa 
con il periostio soprattutto lungo la linea mediana grazie alla presenza di tralci 
fibrosi, mentre più perifericamente, in prossimità dei processi alveolari del 
mascellare, la tonaca poggia su uno strato cellulo-adiposo nel cui contesto 
decorrono vai e nervi specifici del palato.  
La vascolarizzazione arteriosa è di competenza di un ramo dell’arteria Mascellare 
Interna, staccato nella sua porzione sfenopalatina (o anteriore), ossia l’arteria 
Palatina Discendente. Essa in particolare, penetra nella fossa pterigopalatina per 
decorrere nel canale pterigopalatino e giungere nella cavità buccale tramite il foro 
palatino maggiore come arteria Palatina Maggiore. Lungo il decorso nel canale 
palatino, l’arteria emette rami più piccoli, le arterie Palatine Minori che 
raggiungono la cavità buccale tramite i fori palatini minori, (aperture degli 
omonimi canali che decorrono nel processo piramidale dell’osso palatino). Essa 
permette la vascolarizzazione del palato duro e il versante palatino della gengiva. 
La parte terminale della arteria Palatina Discendente si porta anteriormente verso il 
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foro incisivo e, attraversando a ritroso il canale sfenopalatino, entra nelle cavità 
nasali dove si anastomizza con i rami dell’arteria Sfenopalatina.  
La componente venosa risulta alquanto scarsa, e  confluisce o nel drenaggio 
venoso del palato molle oppure, impegnandosi nei condotti palatini, nel plesso 
pterigoideo, tributario della vena faciale posteriore. 
Il drenaggio linfonodale termina nei linfonodi Cervicali Profondi, posti dietro al 
muscolo digastrico. 
L’innervazione sensitiva è di competenza della branca mascellare del nervo 
Trigemino: essa innerva il palato duro tramite i Nervi Palatini (maggiori e minori) 
e il Nervo Nasopalatino, il quale in particolare si anastomizza con i primi a livello 
del canale incisivo. Le rare gemme gustative invece sono innervate dal Nervo 
Intermedio che si distacca dal Nervo Faciale. 
 
 
 
 
 
2.4 Palato Molle 
Per Palato Molle, o Velo Palatino, si intende una membrana muscolo membranosa 
che si continua con il palato duro e delimita l’l’orifizio posteriore della cavità orale 
propriamente detta, ossia l’Istmo delle Fauci. Possiamo distinguere due porzioni, 
una orizzontale e una verticale:  
Fig.	  2.3.2	  Rappresentazione	   delle	   varie	   componenti	  anatomiche	   e	   della	   vascolarizzazione	   del	  palato	  duro.	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La prima, naturale continuazione del palato duro, fa parte della cavità orale e ne 
costituisce il terzo posteriore; pur non essendo presente un punto di repere 
anatomico che permette di distinguere il passaggio da palato duro a molle, 
quest’ultimo, oltre tramite una palpazione, può essere riconosciuto grazie alla 
maggior vascolarizzazione che gli dona un colore più intenso e anche per la 
presenza di un epitelio più sottile. 
La porzione verticale invece ha una superficie concava che ricorda una sella 
rovesciata; alla base presenta due pieghe, il Pilastro Palatino Anteriore e 
Posteriore (altrimenti detti anche rispettivamente pilastri palatoglosso e 
palatofaringeo)  che una volta portatisi verso l’alto si fondono tra di loro e, 
congiungendosi con la porzione controlaterale, permettono la formazione 
dell’uvula o ugola.  
Anatomicamente è possibile riconoscere a livello del palato molle, due facce 
(superiore e inferiore) e quattro margini (anteriore, due laterali e posteriore): 
- La faccia superiore (o faringea) si continua anteriormente con il 
pavimento delle cavità nasali e presenta piccoli rilievi che gli donano un 
aspetto altamente irregolare; 
- La faccia inferiore (o buccale), liscia e concava,  è attraversata sulla linea 
mediana dal rafe del palato molle; 
- Il margine anteriore si continua con il margine posteriore del palato duro. 
- I margini laterali si fissano alla lamina mediale dei processi pterigoidei 
dello sfenoide; si continuano inferiormente con le pareti laterali della 
faringe. 
- Il margine inferiore (o libero) delimita superiormente l’istmo delle fauci e 
presenta in posizione mediana l’uvula, appendice che viene accolta 
durante la chiusura della bocca, in una depressione presente nella radice 
della lingua, contribuendo in questo modo ad isolare la cavità orale dalla 
faringe.  
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Per quanto riguarda l’aspetto prettamente istologico, la tonaca mucosa del velo 
pendulo ha le stesse caratteristiche istologiche della classica mucosa orale, anche 
se in questo caso troviamo intercalate alcune gemme gustative; la tonaca propria è 
ricca di ghiandole, fibre elastiche e papille. Sempre a livello del palato molle 
riconosciamo l’aponeurosi palatina, uno scheletro fibroso ancorato anteriormente 
al margine posteriore della volta del palato duro e, lateralmente, agli uncini dei 
processi pterigoidei dello sfenoide; posteriormente si perde  nella parte carnosa dei 
muscoli ai quali dà inserzione.  
La tonaca muscolare che costituisce il palato molle è formata da sei muscoli pari 
che in particolare sono:  
 
1. Muscolo Tensore del Velo Palatino: origina dalla fossetta scafoidea e 
dalla spina angolare dello sfenoide e dalla lamina laterale della 
cartilagine tubarica; le sue fibre procedono da tale origine verso il 
basso e in avanti. La maggior parte di queste fibre forma un tendine 
che gira ad angolo retto intorno all’hamulus e si allarga a ventaglio 
verso il centro del palato per fissarsi al margine posteriore della 
lamina orizzontale dell’osso palatino costituendo l’aponeurosi 
palatina, la quale occupa il terzo anteriore del velo palatino. La sua 
azione consiste nell’allungare l’aponeurosi fino all’hamulus e inoltre 
sollevare il palato molle; se il palato molle si trova più in alto le fibre 
del tensore lo abbassano, per cui il tensore del velo palatino può agire 
sinergicamente o in maniera antagonista con il muscolo elevatore del 
velo a seconda delle circostanze. Rappresenta inoltre il più importante 
dilatatore della tuba di Eustachio. 
2. Muscolo Elevatore del Velo Palatino: muscolo di forma cilindrica che 
nasce dalla faccia inferiore della piramide del temporale (in 
particolare, dalla rocca petrosa), decorre sulla parete laterale della 
faringe e raggiunge il palato molle per espandersi sulla superficie 
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dorsale dell’aponeurosi palatina, entrando nel contempo in rapporto 
con il muscolo controlaterale. Contraendosi, permette il sollevamento 
e lo spostamento posteriore del palato molle permettendo a 
quest’ultimo di poggiare sulla parete faringea. Infine permette di 
restringere la tuba di Eustachio. 
3. Muscolo Azygos: nasce dalla spina nasale posteriore e decorre ai lati 
della linea mediana dell’aponeurosi palatina, terminando infine sulla 
punta dell’uvula; la sua contrazione permette la contrazione 
dell’ugola. 
4. Muscolo Palatoglosso: nasce dalla faccia anteriore dell’aponeurosi 
palatina decorre nello spessore del pilastro palatino anteriore e 
raggiunge la radice della lingua dove le sue fibre accompagnano in 
parte quelle del muscolo stiloglosso e  in parte quelle del muscolo 
trasverso della lingua. Antagonista del muscolo elevatore del velo 
palatino, la sua contrazione induce un restringimento dell’istmo delle 
fauci, tanto che insieme al muscolo opposto forma il cosiddetto 
sfintere anteriore pretonsillare. 
5. Muscolo Palatofaringeo: può essere suddiviso in tre porzioni: una 
porzione palatina (origina dalla cartilagine tiroidea e dalla parte 
adiacente della parete faringea attraverso l’arco faringopalatino e si 
inserisce a ventaglio nel rafe), una porzione pterigofaringea (nasce 
dalle parete faringee posteriore e laterale e si inserisce a livello 
dell’hamulus e dell’aponeurosi palatina, fondendosi con la porzione 
pterigofaringea del muscolo costrittore faringeo superiore) e una 
porzione salpingofaringea (è la porzione più debole, i suoi fasci si 
distaccano dalla porzione pterigofaringea per inserirsi sul margine 
inferiore dell’orifizio della tuba di Eustachio). Il muscolo faringo-
palatino ha la funzione di restringere l’istmo rinofaringeo unendo i 
due archi faringopalatini. Il palato molle viene trascinato postero-
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inferiormente, la porzione tiroidea solleva la laringe e la faringe 
(soprattutto durante la deglutizione) e la parte tubarica facilita la 
dilatazione della tuba in sinergia con il muscolo tensore del velo 
palatino. 
6. Muscolo Costrittore Superiore Faringeo: è un muscolo quadrangolare 
che circonda posteriormente e lateralmente il terzo superiore della 
parete faringea. Rappresenta il muscolo più profondo tra i costrittori 
faringei e, in base ai suoi punti di inserzione, possiamo distinguere 
quattro porzioni: pterigofaringea, orofaringea, milofaringea e 
glossofaringea. Indipendentemente dalla presenza di una stafiloschisi, 
i fasci di questo muscolo presentano una stretta fusione con quelli 
della porzione pterigofaringea del muscolo faringopalatino. 
                     
 
 
 
 
La vascolarizzazione del velo palatino è assicurata dall’arteria Palatina 
Discendente (ramo dell’arteria  Mascellare Interna) e dall’arteria Palatina 
Ascendente (ramo dell’arteria Faciale); il drenaggio venoso è di competenza delle 
vene Palatine Superiori e Inferiori: le superiori sboccano nel plesso pterigoideo 
insieme alle vene posteriori delle cavità nasali; le inferiori invece, riunendosi a 
Fig.	  2.4.1	  Proiezione	  frontale	  della	  regione	  rino-­‐orofaringea;	  in	  particolare	  è	  possibile	  riconoscere	  i	  cinque	  muscoli	  pari	  del	  palato	  molle.	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quelle tonsillari e della base della lingua drenano direttamente nella vena 
Giugulare Interna o in una sua diretta affluente. 
I linfatici, come le vene si dividono in superiori, che fanno capo ai linfonodi 
Retrofaringei (VIII livello dei linfonodi cervicali) e inferiori che terminano nei 
linfonodi cervicali profondi situati inferiormente al ventre posteriore del muscolo 
digasstrico. 
Per quanto concerne l’innervazione di tipo motorio, con l’unica eccezione del 
muscolo tensore del velo palatino, il quale è innervato dalla componente motoria 
della branca mandibolare del Nervo Trigemino, il resto dei muscoli striati sono di 
competenza del Nervo Faciale. L’innervazione sensitiva invece è di competenza 
dei Nervi Palatini Anteriori, Medi e Posteriori, tutti rami della branca mascellare 
del Nervo Trigemino.  
 
2.5 Naso 
Precedentemente, è stata sottolineata la possibilità nell’ambito delle 
cheilopalatoschisi di riscontrare delle anomalie di struttura a livello nasale; risulta 
necessario, pertanto, passare in rassegna le caratteristiche anatomiche di 
quest’ultima regione. 
Il naso è un rilievo impari e mediano del massiccio facciale che costituisce insieme 
alla faringe, laringe e trachea il tratto delle vie aeree superiori; esso è letteralmente 
incorniciato nella parte centrale del viso e risulta delimitato lateralmente dal 
margine mediale dell’orbita e dall’area zigomatica-geniena, superiormente 
dall’osso frontale e inferiormente dal labbro superiore. 
Macroscopicamente, anatomicamente e istologicamente si può distinguere un Naso 
Esterno e un Naso Interno:  
il Naso Esterno, pur essendo definito come una struttura osteo-cartilaginea, è 
prevalentemente caratterizzata da cartilagini, che, oltre ad avere una funzione di 
sostegno, ne disegnano la forma, la quale varia da individuo a individuo. A 
proposito della componente cartilaginea riconosciamo una Cartilagine Settale 
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Mediana (che contribuisce insieme al vomere e alla lamina perpendicolare 
dell’etmoide a costituire il setto nasale), due Cartilagini Laterali e due Cartilagini 
Alari Maggiori, alle quali devono essere aggiunte un numero variabile di 
Cartilagini Alari Minori e un numero variabili di cartilagini accessorie 
(sesamoidi). Le cartilagini alari maggior insieme alla cartilagine settale permettono 
la formazione dell’Apice Nasale e la parete mediale della narice, mentre, insieme 
alle cartilagini alari minori, le accessorie e tessuto fibroadiposo formano l’ala del 
naso e la parete laterale della narice omolaterale. 
In particolare, la Cartilagine Laterale ha una forma triangolare e sostiene la parte 
superiore e supero-laterale del naso. La sua base si articola con il margine inferiore 
dell’osso nasale omolaterale e in piccola parte anche con il processo frontale 
dell’osso mascellare; l’apice si articola con cartilagine alare maggiore tramite 
tessuto fibroso e si divide dalla controlaterale grazie all’interposizione della 
cartilagine settale mediana.  
La Cartilagine Alare Maggiore è una lamina sottile e ricurva che sostiene solo in 
parte l’ala del naso: infatti, tale funzione viene condivisa da questa cartilagine con 
tessuto fibro-adiposo e un numero variabile (da due a quattro per lato) di cartilagini 
alari minori. È possibile distinguere anatomicamente una branca mediale (crus 
mediale), collocata sulla base del naso, una branca intermedia (definita anche dome 
o ginocchio della cartilagine alare), che costituisce, insieme alla branca intermedia 
controlaterale e alla cartilagine settale, l’apice del naso, e una branca laterale (crus 
laterale) che si piega sulla parete laterale del naso dirigendosi superiormente. 
Infine, si articola superiormente, per un tratto di estensione variabile, con la 
cartilagine laterale e medialmente con la cartilagine settale ( anche se in realtà 
questo rapporto è mediato da una piccola fessura). 
La componente ossea del naso esterno è data da quelle ossa che circoscrivono 
l’apertura piriforme: superiormente e, in piccola parte, lateralmente l’apertura è 
delimitata dal margine inferiore delle ossa nasali (piccole lamine quadrangolari che 
costituiscono la porzione ossea del dorso del naso); lateralmente ed inferiormente 
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l’apertura piriforme è delimitata dal processo frontale dell’osso mascellare, il quale 
si continua su ciascun lato con il processo alveolare omolaterale. I processi nasali a 
loro volta si articolano sulla linea mediana, nella fessura intermascellare, portano 
alla formazione della Spina Nasale Anteriore, facilmente palpabile. 
La cute nasale è un tessuto sottile, soprattutto sul dorso del naso, che tende ad 
ispessirsi procedendo verso la radice del naso, e questo permette di giustificare la 
maggiore concentrazione di ghiandole sebacee proprio a questo livello. La cute, 
inoltre risulta scarsamente adesa ai muscoli del naso e all’aponeurosi del naso. 
 
 
 
 
 
 
 
 
Per quanto riguarda la muscolatura nasale, i muscoli appartenenti a tale categoria, 
oltre ad essere deputati alla respirazione, permettono la mimica facciale e la 
fonazione coordinandosi con gli altri muscoli mimici; essi sono: il muscolo 
Procero, il muscolo Nasale, il muscolo Dilatatore Anteriore della Radice, il 
muscolo Elevatore del labbro superiore, il muscolo l’Elevatore dell’Ala del Naso e 
Fig.	  2.5.1	  Rappresentazione	  delle	  strutture	  scheletriche	  e	  cartilaginee	  del	  naso.	  A	  sinistra,	  visione	  laterale;	  a	  destra,	  visione	  dal	  basso.	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il Depressore del Setto Nasale. Possono essere presenti inoltre altri muscoli 
accessori incostanti.  
                           
 La vascolarizzazione della cute del naso è di competenza dell’arteria faciale e 
dell’arteria mascellare interna, le quali si spartiscono le varie regioni costituenti il 
naso esterno; in particolare, ali nasali e base del naso sono irrorate dall’arteria 
Nasale e Settale (rami dell’arteria faciale), le pareti laterali e il dorso del naso sono 
irrorate dall’arteria Angolare del Naso (ramo dell’arteria faciale), dall’arteria 
Sopratrocleare (ramo dell’arteria oftalmica) e dall’arteria Infraorbitaria (ramo 
della mascellare interna). 
Il circolo venoso segue in generale quello arterioso: la cute del dorso, della base e 
delle pareti laterali del naso drena attraverso vasi omonimi del circolo arterioso, e  
loro volta si riversano nella vena Faciale che a sua volta drena nella vena 
Giugulare Interna. Il drenaggio della cute della radice del naso invece drena è 
eseguito dalla vena Oftalmica Superiore. 
I vasi linfatici del naso, in generale, drenano nei linfonodi Sottomandibolari 
(livello IB dei linfonodi laterocervicali), eccezion fatta per quelli della radice del 
naso che drenano nei linfonodi Parotidei Superficiali. 
L’innervazione motoria è di competenza dei rami Temporali, Zigomatici Superiori 
e Inferiori e Buccali Superiori del nervo Faciale; l’innervazione sensitiva invece è 
di competenza del nervo trigemino tramite rami quali il nervo Infraorbitario (ramo 
della seconda branca) che soddisfa l’innervazione della base del dorso e le pareti 
Fig.	  2.5.2	  Illustrazione	  	  di	  muscoli	  mimici.	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laterali del naso, e il nervo Nasale Esterno e Infratrocleare (rami dell’oftalmico, 
prima branca del nervo trigemnino) per la radice del naso. 
 
    
 
 
 
 
Per quanto riguarda il naso interno, sarà esaminata in dettaglio solo quella 
componente che risulta influenzata in maniera importante dalle alterazioni 
anatomiche che concerne la cheilognatopalatoschisi, ossia il Setto Nasale. 
Il Setto Nasale rappresenta la parete mediale delle cavità nasali ed è costituito da 
una sottile lamina osteocartilaginea: in particolare la porzione anteriore di tale 
lamina è data dalla cartilagine del setto, una lamina quadrangolare che si articola 
postero-inferiormente con il vomere, postero superiormente con la lamina 
perpendicolare dell’etmoide, superiormente con le ossa nasali tramite la sutura 
inter-nasale,  e infine in piccola parte antero-inferiormente con la cresta incisiva 
dell’osso mascellare. Tramite tessuto fibroso entra in contatto con le cartilagini 
alari maggiori, dalle quali è separata da entrambi i lati tramite un solco. La 
porzione posteriore, invece, è di natura ossea ed è data infero-posteriormente dal 
vomere, mentre supero-posteriormente dalla lamina perpendicolare dell’etmoide. 
Alla formazione della porzione ossea del setto rientrano, seppur in piccola parte, 
Fig.	  2.5.3	  Vasi	  arteriosi	  della	  regione	  naso-­‐labiale.	  
Fig.	  2.5.4	  Vasi	  venosi	  della	  regione	  naso-­‐labiale.	  
	   58	  
anche le ossa nasali e l’osso frontale (antero-superiori) e la cresta dello sfenoide ( 
postero-superiore).[67] 
                              
 
 
 
 
Dal punto di vista istologico il setto nasale è rivestito da una mucosa di tipo 
respiratorio caratterizzata da un epitelio di rivestimento pseudostratificato 
cilindrico con intercalate cellule caliciformi mucipare; esso si adagia su una lamina 
propria di tessuto connettivo che è strettamente adeso al periostio e pericondrio 
sottostante. All’interno della lamina propria sono presenti delle ghiandole 
sieromucose che sono responsabili della secrezione di un film mucoso che ricopre 
costantemente la mucosa nasale svolgendo una funzione protettiva verso quelle 
particelle che non vengono catturate dalle vibrisse.  
Per quanto riguarda la vascolarizzazione di tipo arterioso è garantita da un circolo 
arterioso, nel quale le diverse arterie si suddividono le varie porzioni del setto 
nasale: 
la porzione antero-superiore, in corrispondenza della volta quindi, il setto è irrorato 
dai rami mediali dell’arteria Etmoidale Anteriore, mentre l’arteria Etmoidale 
Posteriore tramite i suoi rami perforanti garantisce la vascolarizzazione della parte 
medio superiore del setto.  
Fig.	  2.5.5	  Rappresentazione	  schematica	  delle	  varie	  strutture	  costituenti	  setto	  nasale,	  pavimento	  	  e	  volta	  delle	  cavità	  nasali.	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La porzione postero-inferiore è irrorata dall’arteria Sfenopalatina la quale si 
anastomizza con i rami dell’arteria Palatina Maggiore che a sua volta irrora la 
porzione medio-inferiore del setto. È presente inoltre l’arteria del Sottosetto (ramo 
dell’arteria faciale), la quale irrora la regione del vestibolo nasale, ossia la porzione 
antero-inferiore del setto, e si anastomizza al livello del Locus Valsalvae con la 
rete capillare (plesso di Kiesselbach) derivante dall’arteria etmoidale anteriore. 
L’intensa vascolarizzazione presente a questo livello permette di spiegare il motivo 
per cui il Locus Valsalvae risulta frequentemente soggetto a sanguinamento.  
Per quanto riguarda la vascolarizzazione venosa nasale interna, si distinguono tre 
piani venosi:  
- vene superficiali (che decorrono nello spessore della mucosa); 
- rete venosa intraperiostea; 
- rete venosa intraossea. 
In generale però, il drenaggio venoso è satellite delle specifiche arterie; infatti, 
riconosciamo le vene Etmoidali che fanno capo al plesso oftalmico nell’orbita e da 
qui il flusso procede verso il Seno Cavernoso (per le vene oftalmiche superiori) 
oppure verso il Plesso Pterigoideo (vene oftalmiche inferiori). La rete venosa 
vestibolare invece drena nella vena Faciale Anteriore.          
 
Il drenaggio linfatico invece è di pertinenza dei linfonodi della catena cervicale e in 
particolare dei linfonodi Retrofaringei, Sottomandibolari e dei linfonodi Giugulari 
Superiori e Medi.  
Fig.	  2.5.6	  Illustrazione	  dei	  vasi	  arteriosi	  del	  setto	  nasale.	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L’innervazione, di tipo sensitiva, è data dalla prima e seconda branca del nervo 
trigemino; in particolare il nervo Nasociliare (ramo terminale del nervo Oftalmico) 
dà origine ai nervi etmoidali anteriori e posteriori per le regioni superiori e 
anteriori sia della parete nasale laterale che settale. Le aree inferiori invece sono 
innervate da rami del mascellare di pertinenza del ganglio sfenopalatino e sono: 
- rami Nasali Posteriori Mediali e Laterali destinati, oltre ai turbinati medi 
e inferiori, alla parte corrispondente del setto. 
- Nervo Naso-Palatino (dello Scarpa) che si distribuisce alla porzione 
antero inferiore del setto. 
- Nervo Palatino Anteriore, da cui originano i rami nasali postero-inferiori. 
 
A questo punto, una volta passate in rassegna in breve le caratteristiche anatomiche 
canoniche della regione del massiccio facciale, è possibile analizzare in dettaglio le 
modificazioni anatomiche che si vengono a manifestare in una 
cheilognatopalatoschisi. 
A tal proposito, è necessario considerare separatamente le alterazioni anatomiche 
che si presentano in una schisi anteriore (monolaterale o bilaterale) e una schisi 
posteriore.  
 
2.6 Schisi anteriori (o del palato primario) 
Prima di tutto è necessario fare una distinzione tra schisi monolaterali e bilaterali.  
Nell’ambito di una schisi monolaterale troviamo delle peculiari alterazioni 
scheletriche e muscolari che caratterizzano, dal punto di vista fenotipico, 
l’individuo affetto da tale patologia.  
Per quanto riguarda le alterazioni scheletriche esse sono rappresentate da:  
- Spostamento laterale della porzione premaxillare del mascellare priva di 
schisi; 
- Malformazioni nasali; 
- Spostamento laterale del setto nasale. 
	   61	  
 
Come detto precedentemente nella sezione embriologica, nell’uomo la premaxilla, 
fatta eccezione per un breve periodo embrionale, non esiste come entità autonoma, 
bensì rappresenta quella porzione di mascellare che si trova anteriormente alla 
sutura incisiva e forame incisivo e che ospita, nella sua porzione alveolare, i 
quattro denti incisivi. La modificazione che subisce la premaxilla di fronte ad una 
schisi monolaterale è rappresentata da una rotazione verso l’alto e una riduzione 
della crescita verticale in parte viziata dalla modificazione della crescita del setto 
nasale cartilagineo che risulta piegato lateralmente rispetto alla spina nasale 
anteriore e verso l’alto: fino a che le cartilagini del setto restano inclinate, la 
premaxilla non potrà svilupparsi verticalmente. È presente inoltre una riduzione 
della crescita della premaxilla nel lato affetto da schisi e in minore misura nel lato 
non patologico e un minore sviluppo dei processi palatini da ambo i lati.[68,69] 
Anche il vomere e il processo palatino sono interessati: la palatoschisi 
monolaterale, infatti, favorisce la fusione del palato secondario sul lato sano perché 
il setto è deviato verso quel lato; il lato sano del palato secondario, dove il vomere 
si unisce al processo palatino, corrisponde sempre al lato sano del palato primitivo. 
Sul lato della schisi invece, la fusione del palato secondario è ostacolata a causa 
dell’aumento della distanza tra il processo palatino, il setto nasale e il processo 
palatino controlaterale. Questo ci permette di capire che alla nascita il neonato 
presenterà entrambe le cavità che sono funzionalmente ostruite perché il lato sano 
sarà ostruito a livello della narice, il lato colpito da schisi a livello delle 
conche.[69] 
Anche nella componente muscolare le labiopalatoschisi presentano un 
comportamento peculiare, differente da quello che riscontriamo nei soggetti 
normali: i muscoli infatti, durante lo sviluppo embrionale non si incontrano sulla 
linea mediana ma prendono inserzione in punti anomali e ciò impedisce, da una 
parte, il corretto sviluppo del muscolo, dall’altra la mancata acquisizione di una 
corretta funzionalità muscolare. 
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Il muscolo interessato a livello labiale è il muscolo orbicolare della bocca il quale 
con le sue fibre superficiali e profonde, circoscrive e delimita la rima orale 
portando alla formazione di una struttura fibrosa ad anello. Nelle schisi 
monolaterali complete le fibre di tale muscolo decorrono orizzontalmente 
dall’angolo della bocca fino alla linea mediana, e, a questo punto, ruotano verso 
l’alto lungo i bordi della schisi e si inseriscono al di sotto della base dell’ala del 
naso (lateralmente) e a livello della base columella (medialmente); la maggior 
parte di tali fibre raggiunge il periostio del mascellare mentre il resto si disperde 
nello strato sottocutaneo. Nelle forme monolaterali incomplete, fibre muscolari 
raggiungono l’apice della schisi e passano dai segmenti labiali laterali a quelli 
mediali; tuttavia queste fibre che passano a ponte da una porzione all’altra della 
schisi non sono tutte di natura muscolare, ma riscontriamo anche fibre di tessuto 
connettivo. [70] 
                            
 
 
 
 
 
Questo insufficiente sviluppo muscolare nella parte media del labbro si riflette 
anche a livello vascolare: infatti, la rete arteriosa labiale superiore lateralmente alla 
schisi, segue il decorso delle fibre del muscolo orbicolare della bocca e il margine 
Fig.	  2.6.1	  Illustrazione	  della	  canonica	  anatomia	  del	  m.	  orbicolare	  della	  bocca	  (figura	  di	  sinistra).	  Illustrazione	  dell’inserzione	  anomala	  del	  m.	  orbicolare	  della	  bocca	  di	  fronte	  ad	  una	  schisi	  monolaterale.	  Da	  notare	  la	  conseguente	  asimmetria	  della	  struttura	  nasale,	  geniena	  e	  labiale	  (figura	  di	  destra).	  
	   63	  
del difetto dirigendosi verso l’alto in direzione dell’ala del naso; questo andamento 
impedisce una anastomosi mediana che si viene a creare in condizione normali tra 
le due reti arteriose.            
                          
 
 
 
L’impianto anomalo dei muscoli alla base dell’ala nasale e al piede della 
columella, determina lo slargamento delle narici con appiattimento del dôme della 
corrispondente cartilagine alare, mentre la punta nasale appare deviata verso il lato 
della schisi. Il filtro appare deviato verso il lato sano e l’arco di cupido appare 
verticalizzato. 
 
Nelle schisi anteriori bilaterali invece, l’osso basale della premaxilla è in rapporto 
superiormente con le cartilagini alari del setto, posteriormente con il vomere e 
lateralmente è in rapporto con il mascellare. In condizioni normali, il processo 
alveolare della premaxilla è localizzato direttamente al di sotto dell’osso basale, 
mentre, di fronte ad una schisi bilaterale si trova in posizione anteriore sul piano 
orizzontale. Da ciò ne deriva che in una schisi bilaterale l’osso basale della 
premaxilla risulterà posizionato anteriormente e adattato al punto antero-inferiore 
del setto nasale cartilagineo, mentre la spina nasale anteriore si porterà al di sopra 
del margine anteriore del setto (in condizioni normali invece l’osso basale e la 
spina nasale anteriore si trovano posteriormente al punto antero-inferiore del setto 
nasale). 
Fig.	  2.6.2	  Illustrazione	  della	  rete	  arteriosa	  che	  vascolarizza	  la	  regione	  labiale.	  A	  sinistra	  condizione	  normale,	  a	  destra	  vascolarizzazione	  modificata	  a	  seguito	  di	  una	  schisi	  monolaterale	  sinistra	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Quindi, in una schisi bilaterale avremo completa avremo una malformazione 
caratterizzata da: 
- Una protrusione della premaxilla in toto rispetto alle cartilagini del setto 
nasale; 
- Una protrusione del processo alveolare rispetto al setto nasale;  
 
Queste due condizioni faranno si che le dimensioni della columella del naso siano 
ridotte e in tal modo il labbro aderirà direttamente alla punta del naso.[71] 
In presenza di una schisi bilaterale inoltre, il bordo inferiore della cartilagine del 
setto nasale è rinforzato dall’osso che fa da sostegno alla premaxilla, cioè il 
vomere: la premaxilla, infatti, è un osso pari ed è connesso al vomere sulla linea 
mediana grazie alla sutura interpremaxillare, che costituisce il terzo anteriore della 
sutura mediana del palato; posteriormente troviamo nella premaxilla due processi 
definiti infravomerini che la saldano al vomere stesso.[72] 
Per quanto riguarda l’interessamento del muscolo orbicolare della bocca, nella 
cheiloschisi e cheilognatoschisi bilaterale completa i monconi del muscolo e la 
rete arteriosa dei segmenti laterali del labbro hanno un comportamento simile a 
quello della schisi monolaterale, ossia le fibre muscolari decorrono verso l’alto 
lungo il margine della schisi per poi unirsi in corrispondenza dell’angolo della 
bocca con gli altri muscoli mimici. Il segmento labiale mediano invece, è 
composto solo da tessuto fibroso poiché il mesenchima non è potuto penetrare per 
indurre la formazione di tessuto muscolare a questo livello; questo tessuto fibroso 
risulta comunque altamente vascolarizzato da una fitta rete vascolare che trae 
origine dalle arterie che vascolarizzano il setto e la columella.  
Nelle cheiloschisi e cheiloschisi bilaterale incompleta, le fibre muscolare dei 
segmenti laterali attraversano la schisi nel segmento labiale mediano e lo 
riempiono del tutto, a differenza di quello che succede nella schisi monolaterale 
dove il muscolo attraversa la schisi solo se il ponte di tessuto molle occupa almeno 
un terzo dell’altezza del labbro.[15] 
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Nelle forme bilaterali, la schisi del labbro si evidenzia con un più marcato ipo-
sviluppo della porzione mediana che si presenta priva di filtro e con un vermiglio 
appena abbozzato fino ad assumere, nelle forme più gravi, l’aspetto di un piccolo 
abbozzo letteralmente appeso alla base della columella. 
Il naso subisce delle alterazioni morfologiche importanti in seguito alla mancanza 
di un piano muscolare in sede mediana e per le inserzioni anomale del moncone 
laterale del muscolo orbicolare; riconosciamo una ipoplasia della columella, uno 
slargamento delle narici ed appiattimento della punta nasale. 
Nelle cheilognatoschisi bilaterali inoltre, la mancata funzione di contenimento da 
parte della fionda muscolare determina una protrusione del moncone centrale che, 
sulla spinta del retrostante vomere, viene a sporgere, più o meno gravemente, 
rispetto anche ai monconi labiali laterali.[73] La columella, anche se assente 
clinicamente, è presente anatomicamente: le cartilagini alari e settale sono nascoste 
dal processo alveolare sporgente.[72] 
Fig.	  2.6.3	  A	  destra,	  Illustrazione	  della	  regolare	  anatomia	  dei	  muscoli	  della	  bocca;	  	  A	  sinistra,	  illustrazione	  della	  anatomia	  dei	  muscoli	  della	  bocca	  in	  schisi	  bilaterale:	  nel	  segmento	  centrale	  non	  esistono	  strutture	  muscolari.	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In generale quindi, l’ipoplasia della porzione mediana del labbro e della columella, 
l’assenza del fornice vestibolare e la protrusione del processo alveolare 
determinano nelle forme bilaterali il tipico quadro del tubercolo incisivo in 
immediata continuità con la piramide nasale, anch’essa gravemente deformata, 
slargata e appiattita. 
 
2.7 Schisi Posteriori (o del palato secondario) 
Nell’ambito delle schisi posteriori è necessario fare una distinzione, dal punto di 
vista delle alterazioni anatomiche, tra le schisi che interessano solo il palato duro, 
ossia le uranoschisi, le schisi che interessano il palato molle, ossia le stafiloschisi, e 
infine quelle che interessano entrambi, le uranostafiloschisi. 
Nel caso di un’uranoschisi, le forme monolaterali si caratterizzano per la mancata 
fusione di una delle due lamine palatine con il vomere, mantenendosi però sul lato 
sano; Pertanto, pur in presenza di una schisi che appare totalmente mediana, in 
base alla continuità con il vomere è possibile fare una distinzione in una schisi 
destra o sinistra. Nella porzione di palato osseo interessata dalla schisi, la lamina 
palatina tende a presentarsi iposviluppata, obliqua verso l’alto rispetto al piano 
controlaterale e ciò rende più ampia ed evidente la soluzione di continuità del 
palato, mentre il mancato sostegno osseo determina un minore sviluppo laterale di 
tutto l’emipalato interessato compresa l’arcata alveolare completando in questo 
modo il quadro del “collasso” del lato malformato. Nelle forme bilaterali delle 
uranoschisi invece il quadro è assolutamente riproducibile su entrambi i lati con 
due emipalati collassati medialmente, mentre la base del vomere appare totalmente 
libera in continuità solo anteriormente, oltre il forame incisivo, con l’arcata 
alveolare del palato primitvo. 
Le schisi del velo palatino si caratterizzano per la evidente separazione dei due 
monconi sulla linea mediana (che, però, può essere assente nella schisi 
sottomucosa) e per l’inserzione anomala dei muscoli palatini in prossimità dei 
margini posteriori delle corrispondenti lamine ossee omolaterali. Ciò determina 
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una totale alterazione della mobilità e funzionalità del palato molle e della cintura 
muscolare superiore del faringe. Nella fattispecie, inoltre, quanto è più grave è la 
schisi, tanto più iposviluppati, retratti e ipomobili appaiono i monconi del velo 
palatino. 
Vediamo, infine, come queste sei paia di muscoli che vanno a costituire il palato 
molle si modificano di fronte ad una schisi palatina: 
• Muscolo Tensore del Velo Palatino: si presenta più sottile che nei soggetti 
normali e, nella maggior parte dei casi, la parte frontale si estende lungo la 
rudimentale aponeurosi palatina fino alla spina nasale posteriore o, 
eventualmente, si può estendere lateralmente verso il margine posteriore 
della lamina orizzontale dell’osso palatino. La parte principale del tendine si 
curva all’indietro verso il margine della stafiloschisi dove si continua nei 
fasci del muscolo elevatore del velo come un singolo fascio muscolo 
tendineo inaspettatamente spesso. 
• Muscolo Elevatore del Velo Palatino: appare ipoplasico bilateralmente; il 
comportamento dei suoi fasci muscolare appare variabile: i fasci posteriori 
decorrono postero-lateralmente verso i fasci del muscolo faringopalatino a 
cui in parte si collegano, quindi penetrano nella volta palatina posteriore in 
prossimità della base dell’ugola; i fasci mediali si aprono a ventaglio fino ai 
margini della schisi; i fasci anteriori sono collegati tramite un tendine 
triangolare proveniente lateralmente dalla spina nasale posteriore verso 
l’estremità posteriore del palato duro, mentre la parte laterale di questi fasci 
tendinei si piega ed entra nella costituzione del tendine del tensore oppure si 
collega alla parte compatta di quest’ultimo.  
• Muscolo Azygos: nella palatoschisi decorre sul bordo della schisi e i suoi 
fasci sono fusi a quelli del faringopalatino e del muscolo elevatore del velo 
palatino. 
• Muscolo Palatoglosso: nella palatoschisi rappresenta il muscolo più 
superficiale del palato molle e si trova acconto allo strato adiposo 
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sottomucoso. Spesso la sua inserzione palatina si estende oltre l’estremità 
posteriore del palato duro e si inserisce più anteriormente da tre a cinque 
millimetri nel periostio del palato duro.  
• Muscolo Faringopalatino: nella palatoschisi è un muscolo ben sviluppato 
anche se la sua inserzione differisce dalle condizioni normali: sebbene una 
minima parte termini nel bordo della schisi e un’altra si porti lungo il bordo 
della schisi insieme ai fasci del muscolo elevatore del velo, la maggior parte 
si porta sul margine posteriore del palato duro e sulla spina nasale posteriore 
dopo aver oltrepassato il bordo della schisi. Risulta diverso anche il punto di 
inserzione della porzione pterigoidea: esso infatti si estende dall’hamulus 
attraverso la lamina mediale del processo pterigoideo fino alla porzione 
laterale dell’aponeurosi.  
• Muscolo Costrittore Superiore Faringeo: come già accennato, 
indipendentemente dalla presenza di una stafiloschisi, i fasci di questo 
muscolo presentano una stretta fusione con quelli della porzione 
pterigofaringea del muscolo faringopalatino. 
 
                           
                    	  
	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  
 
Fig.	   2.7.1	   Anatomia	   del	   palato	  in	   condizioni	   normali	   e	   nella	  schisi	  (da	  Skoog)	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Quelle sopra descritte sono le alterazioni che più frequentemente possiamo 
identificare in una palatoschisi, anche se in alcuni casi possono apparire 
notevolmente diverse. In generale, i muscoli che si estendono verso la linea 
centrale del palato molle non possono, in caso di schisi, collegarsi ad un punto 
fisso, per cui trovano dei punti sostitutivi inducendo un’inserzione ectopica che 
impedisce l’acquisizione di una completa funzionalità. Per questo motivo lo 
scollamento dei muscoli e il loro corretto riposizionamento diventano fondamentali 
per la buona riuscita del trattamento chirurgico ricostruttivo delle schisi 
labiopalatine ed esso, nella fattispecie, permetterà di arrivare a un adeguato 
sviluppo e attività dei muscoli interessati.  
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Diagnosi e Trattamento della Labiopalatoschisi Monolaterale 
 
3.1 Protocollo di Approccio Multidisciplinare del Reparto di Chirurgia 
Plastica di Pisa 
I molteplici problemi anatomici e funzionali correlati alla patologia malformativa 
della labiopalatoschisi, quali le deformità dell’arcata dentoalveolare, l’ipoplasia 
mascellare, le difficoltà nell’articolazione della parola e la malformazione nasale 
congenita, comportano la necessità di un approccio multidisciplinare al fine di 
fronteggiare tali ostacoli. Per questo motivo, presso la divisione di Chirurgia 
Plastica di Pisa è operante un gruppo interdisciplinare per il trattamento e il follow-
up dei pazienti affetti da labiopalatoschisi: tale gruppo nacque a partire dagli anni 
settanta sotto la direzione del Prof. Paolo Santoni Rugiu, ed era composto, allora, 
da un chirurgo plastico, un neuropsichiatra e un radiologo; successivamente sotto 
la direzione del Prof. Alessandro Massei l’assetto multidisciplinare è divenuto 
completo con tanto di riconoscimento da parte della regione di “Centro di 
Riferimento per la Labiopalatoschisi”, e a partire dal 1993 è stato istituito un 
protocollo di trattamento  al quale partecipano un chirurgo plastico, un 
neonatologo, un neuropsichiatra infantile, un logopedista, un ortodontista, un 
genetista , un otorinolaringoiatra, uno psicologo e un neuroradiologo. Nella 
fattispecie, con questo protocollo sono seguiti tutti i bambini affetti da 
labiopalatoschisi operati a Pisa, provenienti sia dai 41 punti nascita della regione 
toscana che dalle altre regioni.[74] 
Per inciso, purtroppo ancora oggi non tutti i centri ospedalieri prevedono un 
trattamento multidisciplinare e quindi, molte volte, queste problematiche associate 
alla labiopalatoschisi vengono affrontante in maniera indipendente da parte degli 
specialisti. 
Un primo approccio al problema può iniziare già durante la gravidanza e quindi 
durante la vita intrauterina fetale: grazie all’evoluzione delle tecniche di imaging, 
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durante le visite ecografiche in corso di gravidanza, è possibile eseguire una 
diagnosi prenatale di labiopalatoschisi già a partire dalla XII settimana di 
gestazione. Sicuramente, tra una cheiloschisi isolata e una palatoschisi isolata 
risulta più diretta e semplice la diagnosi di una cheiloschisi: infatti, la diagnosi di 
una palatoschisi nella maggior parte dei casi viene portata a termine visualizzando 
a livello ecografico un comportamento anomalo della lingua, la quale, essendo 
presente uno spazio aperto più o meno importante a livello del tetto della cavità 
orale propriamente detta, si muove in alto occupando una posizione anomala, ossia 
posteriore e verticale. 
Recentemente è stata introdotta un’ecografia tridimensionale per la diagnosi 
prentale delle schisi orofacciali che sembra molto promettente; essa permette di 
visualizzare il feto in tre dimensioni mostrando un volume e più piani di sezione, a 
differenza della ecografia tradizionale bidimensionale. 
Nel 2003, Mittermayer e Lee hanno riportato un caso di una donna di 29 anni a 30 
settimane di gestazione in cui è stato individuato nel feto una schisi labiale 
monolaterale sinistra in sede d’esame ecografico bidimensionale che poi è stato 
confermato nelle ecografie di follow-up eseguite a 35 e 38 settimane di gestazione. 
Sorprendentemente, l’ecografia tridimensionale eseguita a 38 settimane di 
gestazione ha rivelato la presenza di una cheiloschisi monolaterale ma di destra 
invece che sinistra; una spiegazione al motivo per cui la labioschisi è stata 
erroneamente considerata sul lato sinistra può essere dovuto ad un effetto ottico 
causato dalla vista frontale-obliquo dell’ecografia bidimensionale della schisi, che 
probabilmente a sua volta era molto vicina alla linea mediana. 
In definitiva, l’ecografia tridimensionale permette, grazie alla visualizzazione 
esclusiva delle strutture ossee di caratterizzare meglio il difetto, discriminando tra 
un difetto di cheiloschisi isolata o di labiopalatoschisi.[75] 
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Una volta che l’ecografia bidimensionale routinariamente eseguita verifichi la 
presenza di una cheiloschisi, una cheilognatoschisi o di una 
cheilognatopalatoschisi, già a questo punto inizia l’approccio multidisciplinare: vi 
è infatti la necessità di approfondire la situazione organica con esami genetici (che 
permettono di escludere altre malformazioni associate e quindi distinguere una 
condizione sindromica da una sporadica) ma soprattutto che i genitori inizino ad 
entrare in contatto con il chirurgo plastico, il quale potrà illustrare loro le 
possibilità che le attuali tecniche chirurgiche permettono e al contempo rassicurarli 
della presenza di una possibilità che permette di fronteggiare tale patologia; infine, 
un ruolo importante viene svolto anche dal neuropsichiatra infantile o dello 
psicologo che prendendosi in carica i genitori elaborerà insieme a loro il dolore e le 
angosce che una tale scoperta può comportare. 
 Quando invece non è possibile fare una diagnosi prenatale è importante che il 
primo approccio multidisciplinare avvenga subito dopo la nascita, e in questo 
senso l’opera del neonatologo risulta fondamentale sia nell’effettuare gli opportuni 
Fig.	  3.1.1	  A	   sinistra,	   illustrazione	   di	   una	   ecografia	   bidimensionale	   a	   38	  settimana	   di	   gestazione,	   in	   cui	   è	   presente	   una	   labioschisi	  monolaterale	  sinistra.	  A	  destra,	  immagine	  di	  ecografia	  tridimensionale,	  a	  38	  settimane	  di	   gestazione	   in	   cui	   è	   evidente	   la	   presenza	   di	   una	   labioschisi	  monolaterale	  destra.	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controlli di natura organica, sia di dare ai genitori la diagnosi in maniera corretta, 
rassicurante e sicuramente il meno possibile ansiogena. 
Una volta portato a termine il parto e confermata la diagnosi di labiopalatoschisi da 
parte del neonatologo, andranno poi correttamente gestite e affrontate le necessità 
del bambino in relazione alla difficoltà di alimentazione che la malformazione 
comporta, che però, spesso, sono enfatizzate e vissute con preoccupazione: per 
esempio, l’allattamento al seno risulta molto difficoltoso dalla presenza della schisi 
sia per evidenti problemi di natura anatomofunzionale del neonato sia per turbe 
psicologiche che colpiscono generalmente la madre. Per ridurre al minimo il 
ricorso in futuro al logopedista, oltre ad eseguire una precoce chiusura del palato, 
risulta fondamentale che il bambino passi più tardi possibile all’uso del cucchiaino 
durante il pasto, questo perché i movimenti di suzione e deglutizione sono 
propedeutici per un successivo corretto sviluppo articolatorio del linguaggio. In 
definitiva, quindi, i consigli ai genitori riguardo l’alimentazione sono importanti 
dal momento che il raggiungimento di un peso corporeo adeguato è essenziale per 
poter eseguire l’intervento seguendo le tempistiche previste dal protocollo. 
A proposito dell’intervento chirurgico, è presente, ormai da molti anni, la 
convinzione che questo debba essere eseguito il più precocemente possibile per 
due motivi fondamentalmente: ripristinare la corretta funzionalità della regione 
anatomica interessata in tempi brevi e agire sull’aspetto psicologico della famiglia. 
Il protocollo di Pisa prevede il primo tempo chirurgico a due mesi per la chiusura 
del labbro e del mascellare: tale età infatti è ritenuta importante da un punto di 
vista anatomofunzionale soprattutto per la periostioplastica del mascellare in 
quanto è proprio attorno ai quattro mesi che si ha la massima produzione del 
tessuto osseo e quindi la possibilità più concreta ed efficace di ricostruzione della 
componente ossea. 
Per quanto riguarda la schisi palatina, la sua chiusura avviene entro i cinque mesi 
(che per inciso rappresenta una tempistica molto precoce rispetto ad altri centri) e 
la ragione di questa scelta sta nella possibilità di ricreare precocemente una 
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normale condizione anatomica che permetta una corretta funzionalità della 
muscolatura palatina, soprattutto in relazione i movimenti di suzione e deglutizione 
che, come anticipato, risulteranno fondamentali per un canonico sviluppo del 
linguaggio. 
Come già detto, uno dei motivi per cui l’intervento chirurgico viene eseguito 
precocemente rispetto ad altri centri è rappresentato dall’aspetto psicologico dei 
genitori: agendo precocemente, infatti, si rassicura quest’ultimi sulla possibilità di 
rimediare a tale malformazione. Dopo un iniziale colloquio al momento dei primi 
interventi chirurgici tra neuropsichiatra e genitori, viene prevista una seduta di 
gioco che comprende genitori e bambino (intorno al settimo mese, epoca in cui 
cominciano, generalmente, le prime produzioni linguistiche), che ha sempre un 
valore di rassicurazione nei confronti dei genitori. 
A partire dal raggiungimento del primo anno di vita del lattante vengono effettuati, 
insieme agli altri specialisti, controlli annuali volti a valutare lo sviluppo 
anatomofunzionale e psichico del paziente nel tempo e, se necessario, pianificare 
ed eseguire i dovuti interventi di correzione.[76] 
Di seguito viene mostrata una rappresentazione del protocollo multidisciplinare nel 
percorso della Labiopalastoschisi presente nell’unità operativa di Chirurgia 
Plastica di Pisa; sono presi in considerazione il quadro clinico, lo specialista e il 
servizio che esso può offrire nelle varie età.  
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ETA’	   QUADRO	  CLINICO	   SPECIALISTA	   SERVIZIO	  
VITA	  INTRAUTERINA	  
9-­‐38	  SETTIMANA	  
	   ECOGRAFISTA	  CHIRURGO	  
PSICOLOGO	  GENETISTA	  
ECOGRAFIA	  PRIMO	  LIVELLO	  	  
CONSULENZA	  	  
DI	  SOSTEGNO	  	  
CONSULENZA,	  ESAMI	  GENETICI	  
NASCITA	  
0-­‐4	  SETTIMANA	  
CGPS	  BILATERALE	   NEONATOLOGO	  
	  
	  
CHIRURGO	  
	  
	  
GENETISTA	  	  
PSICOLOGO	  
ESAME	  OBIETTIVO,	  ECO	  CARDIO	  ECO	  CEREBR,	  	  
	  
OPUSCOLI	  ISTRUZ.	  CONSULENZA	  
SINECHIA	  SEC.	  RANDALL-­‐GRAHAM	  MODIF.	  (SE	  
SCHISI	  OSSEA	  >	  0,8	  MM)	  	  
	  
CONSULENZA	  	  
CONSULENZA	  
2	  MESI	   CS	  MONO/BILAT	  CGS	  
MONO/BILAT	  CGPS	  
MONO/BILAT	  
CHIRURGO	  
	  
	  
	  
	  
NEUROPS.	  INF.	  
OTORINO	  
MONO:	  LABIOPLASTICA	  SEC.	  TENNISON	  MODIF.	  	  
BIL:	  LABIOPL.	  SEC.	  MULLIKEN	  MODIF.	  
+	  	  PERIOSTIOPLASTICA	  SEC.	  MASSEI	  
IMPRONTE,	  MISURE,	  FOTO	  
	  
	  COLLOQUIO	  GENITORI	  	  
OTOSCOPIA	  (SE	  CGPS)	  
5	  MESI	   CS	  BIL,	  CGS	  BIL	  CGPS	  
MONO/BIL,	  PS	  
CHIRURGO	  
	  
OTORINO	  
PALATOPL.	  SEC.	  V-­‐W	  
	  
OTOSCOPIA	  (SE	  PS)	  
7	  MESI	   CGPS,	  PS	   NEUROPS.	  INF.	   CONSULENZA	  
12	  MESI	   CS,	  CGS,	  CGPS,	  PS	   CHIRURGO	  
ORTODONTISTA	  
GENETISTA	  
	  OTORINO	  
AMBULATORIO	  INTERDISCIPLIN.	  	  
	  
	  
OTOSCOPIA	  (CGPS.	  PS)	  
24	  MESI	   CS,	  CGS,	  CGPS,	  PS	   CHIRURGO	  
ORTODONTISTA	  
	  
NEUROPS.	  INF.	  
AMBULATORIO	  INTERDISCIPLIN.	  (CONTROLLI	  
SEMESTRALI)	  	  
	  
VALUTAZ.	  PSICOL./LINGUAGGIO	  (PROSEGUE	  
SEMESTR.	  O	  DIVERSIF.)	  
3	  ANNI	   CS,	  CGS,	  CGPS,	  PS	   CHIRURGO	   REV.	  CHIRURG.	  SCHISI	  ED	  EVENT.	  PERIOSTIOPL.	  2°,	  
ALLUNG.	  COLUM.	  
6	  ANNI	   CGS,	  CGPS,	  PS	  
CGPS,	  PS	  
ORTODONTISTA	  	  
	  
CHIRURGO	  	  
	  
OTORINO	  
OPT,	  TELERAD,	  IMPRONTE,	  FOTO	  CORREZ.	  X-­‐BITE	  
	  
VIDEOENDOSCOPIA	  ED	  EVENT.	  FARINGOPLASTICA	  	  
	  
OTOSCOPIA,	  AUDIOM	  ,	  IMPEDENZ.	  
8-­‐14	  ANNI	   CGS,	  CGPS,	  PS	   ORTODONTISTA	  
	  
NEURORADIOL.	  
CHIRURGO	  
ORTODONTISTA	  
OPT.	  TELERAD.-­‐OCCL,	  FOTO,	  IMPRONTE,	  TERAPIA	  	  
EV.	  TC	  3D	  MASCELLARE	  	  
EV.	  INNESTO	  OSSEO	  	  
PREPARAZ.	  CHIR.	  ORTOGN.	  +	  RIL.	  DATI	  FINE	  
CRESCITA	  
15-­‐20	  ANNI	   CS,	  CGS,	  CGPS	   CHIRURGO	   CORREZIONE	  ESITI,	  EVENT.	  CHIRURGIA	  
ORTOGNATICA	  
Fig.	  3.1.2	  Protocollo	  multidisciplinare	  per	  la	  Labiopalatoschisi	  	  Chirurgia	  Plastica,	  Pisa	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3.2 Sinechia Labiale Preliminare secondo Randall-Graham Modificata 
Come è descritto nel protocollo multidisciplinare sopra mostrato, nei casi in cui la 
schisi sia particolarmente ampia (schisi ossea maggiore di 0,7 cm) o si abbia 
protrusione, asimmetria e mobilità latero-laterale della premaxilla, dai 15-20 ai 40 
giorni di vita, viene eseguita una sinechia temporanea (lip adhesion). Tale 
intervento ripristina la continuità anatomica del muscolo orbicolare fornendo una 
guida ai segmenti mascellari e alla premaxilla e grazie all’azione di "stretching" sui 
tessuti molli dei segmenti laterali e del bottone intermascellare, diminuisce 
l'ampiezza della schisi ossea. A distanza di 40 giorni circa, si esegue poi la 
cheiloplastica definitiva contestualmente alla periostioplastica che grazie 
all’allineamento e all’avvicinamento dei monconi mascellari risulta di più facile 
esecuzione. E’ fondamentale disegnare il tracciato della futura cheiloplastica prima 
di eseguire la sinechia, affinchè le incisioni previste dalla sinechia siano praticate il 
più lontano possibile dalle incisioni della cheiloplastica successiva con la quale 
non devono interferire. Il metodo di sinechia utilizzato presso l'AOUP è quello 
descritto da Randall-Graham e prevede lo scolpimento di due lembi rettangolari, 
uno mediale a base cutanea posteriore ribaltato esternamente e uno laterale a base 
mucosa vestibolare ribaltato internamente, che vengono suturati a libro. Per 
assicurare una buona contenzione è fondamentale ridurre la tensione sui tessuti 
mediante due punti di sutura non riassorbibili tra le ali nasali, i segmenti mascellari 
e l’intermascellare, modifica alla tecnica originale degli autori, e soprattutto 
eseguire una tenace sutura dei segmenti del muscolo orbicolare in filo non 
riassorbibile.  Un importante accorgimento è quello di utilizzare dei tubicini al 
silicone bilateralmente, fissati in maniera transfissa al setto nasale, che restano in 
posizione fino al successivo intervento di cheiloplastica: tali permettono uno 
“stretching” della porzione columellare con allungamento del profilo nasale in 
contrasto con le forze di tensione agenti sul labbro. In questa maniera in poco 
tempo si può definire meglio la columella che poi verrà ulteriormente definita dalla 
rinoplastica primaria 
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3.2 Il Trattamento Delle Schisi Monolaterali Complete 
A partire dal 1993, è stato messo a punto dal Prof. Alessandro Massei e dal Dr. 
Gian Luca Gatti un protocollo chirurgico che prevede diversi rigorosi accorgimenti 
per il trattamento del paziente affetto da labiopalatoschisi nelle sue diverse 
varianti; la scelta della successione temporale degli interventi è un punto cruciale 
nel trattamento della labiopalatoschisi: essa ha l’obiettivo di ottenere un ripristino 
morfologico e funzionale quanto più possibile precoce e perfetto, senza disturbare i 
normali processi di accrescimento introducendo al contempo il minor danno legato 
al trattamento.  
Nella cheilognatopalatoschisi monolaterale riconosciamo una schisi del labbro, una 
schisi del mascellare e del palato associata ad una deformità nasale di entità 
variabile. L’esecuzione congiunta di una cheiloplastica e periostioplastica primaria 
a 2-3 mesi di vita permette di correggere contemporaneamente la schisi del labbro, 
del mascellare e la deformità nasale; a tre mesi di distanza invece, viene corretta la 
palatoschisi.  
La tecnica che viene utilizzata per la cheiloplastica nel protocollo del U.O.C di 
Chirurgia Plastica di Pisa è una Tennison modificata nella quale contestualmente 
viene eseguita, oltre alla periostioplastica, una rinosettoplastica primaria; in questo 
modo, in un unico tempo chirurgico, viene trattata in maniera definitiva la schisi 
del labbro e dei segmenti mascellari, e, oltre a questi, si esegue un trattamento 
chirurgico aggiuntivo che permette di fronteggiare ed eliminare l’asimmetria 
nasale che tale patologia induce. 
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3.2.1 Misurazioni ed Esecuzione del Disegno Preparatorio 
L’intervento vero e proprio, come del resto sempre accade nell’ambito della 
chirurgia plastica, è preceduto da misurazioni, atte ad eseguire un intervento 
chirurgico che rispetti la simmetria della regione interessata, e dall’esecuzione di 
un disegno preparatorio eseguito marcando, con la punta di un ago bagnata da blu 
di metilene, i punti di repere anatomici del lato affetto e non; tale disegno sarà 
utilizzato come guida da parte del chirurgo durante l’intervento ricostruttivo. 
 
Il punto A è marcato nel punto in cui l’arco di Cupido incontra l’estremo inferiore 
della cresta del filtro del labbro del lato sano e il punto C è marcato all’altezza del 
piede della crus mediale della cartilagine alare sul pavimento della narice nasale. 
Dopo aver disegnato una linea ad andamento verticale che divida a metà il filtro 
del labbro passando per il punto di mezzo della base della columella (punto L) fino 
alla regione dell’arco di Cupido nel punto che presenta una lieve depressione, si 
segna il punto B sulla linea cutaneo-mucosa, e riportando sul segmento mediale la 
distanza A-B, si identifica il punto A2. Sul lato mediale della schisi viene marcato 
il punto C2 all’altezza del piede della crus mediale in corrispondenza della base 
della columella. Le linee A-C e A2-C2 delimitano il nuovo filtro che deve essere il 
più stretto possibile. 
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Il punto A1 sulla linea cutaneo-mucosa del segmento laterale, si calcola in modo 
che la distanza tra A e la base dell’ala nasale del lato sano sia uguale alla distanza 
tra A1 e la base dell’ala nasale del lato affetto. Il punto C1, in corrispondenza della 
base dell’ala nasale del segmento laterale, viene marcato in modo che A-C sia 
uguale a A1-C1 e che la distanza C1-C2 sia uguale alla differenza delle di larghezza 
delle due narici. Sulla linea A-C si segna il punto D in modo che C-D (x) sia 
uguale a C2-A2 (x): il tratto A-D indica la misura dell’allungamento del segmento 
mediale. Per inciso, alcuni autori per calcolare il punto A1 ricorrono ad un filo 
metallico, ma questa manovra non è consigliabile in quanto il segmento laterale 
non è disteso e teso come il mediale, per cui il punto A1 appare spesso 
medializzato. 
 
A partire dal punto A2 si segna un punto B2 situato medialmente: la lunghezza del 
tratto A2-B2 è di volta in volta decisa dall’operatore a seconda del grado di 
allungamento che bisogna ottenere sul segmento mediale. Lo scolpimento di un 
triangolo superiore più grande rispetto a quello della Tennison originale, situato 
non dentro il vestibolo nasale ma già sul labbro (al suo terzo superiore) e il 
presupposto di creare di voler creare un filtro sottile , consentono di poter creare un 
lembo inferiore molto piccolo. 
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Sul segmento laterale si segna il lembo triangolare A1B1D1 in maniera che la sua 
base A1-D1 corrisponda alla lunghezza di y (dato dalla differenza di x+y e x) e che 
A2-B2 sia uguale a A1-B1 e B1-D1. Si unisce il D1 con C1 e a partire da questo punto 
si disegna un lembo triangolare C1E1F a base laterale, che verrà ruotato e 
posizionato in un’incisione praticata alla base della columella a partire da C2 con 
direzione mediale fino a raggiungere il punto E2, la cui lunghezza sia uguale a C1-
E1 e F-E1.  
Con la lama del bisturi (lama Beaver no 15) inclinata in obliquo verso il segmento 
mediale (con un angolo di 45 gradi rispetto al piano cutaneo), si incide lungo le 
linee C2-E2, A2-C2 e A2-B2 e con la lama inclinata in obliquo verso il segmento 
laterale (sempre con un angolo di 45 gradi rispetto al piano cutaneo) lungo le linee 
A1-B1, B1-D1, D1-C1, C1-E1 e E1-F. L’incisione della mucosa rispetta il disegno 
cutaneo: sul segmento mediale e laterale, tra i punti A2-C2 e D1-C1, viene 
risparmiato tessuto muscolare lievemente in eccesso. Anche la mucosa del 
vermiglio viene conservata fino al momento della sutura.  
 
Sul punto di riflessione tra gengiva aderente e gengiva libera viene eseguita una 
incisione mucoperiostea che, sul segmento mediale, partendo alcuni mm oltre la 
linea del frenulo, si porta medialmente a circondare internamente il moncone 
mascellare mediale e prosegue posteriormente lungo il setto, parallela al suo 
margine inferiore. Nella stessa sede, sul segmento laterale, l’incisione 
mucoperiostea circonda posteriormente il moncone mascellare laterale e si porta 
	   81	  
sulla parete laterale della fossa nasale. In corrispondenza dell’estremo laterale 
dell’incisione mucoperiostea viene eseguita una piccola incisione verticale 
rilasciante. La mucosa aderente del moncone mediale e laterale della schisi viene 
preparata per via sottoperiostea di quel tanto che consenta l’esecuzione 
dell’alveoloplastica al momento della sutura mucosa. 
 
3.2.2 Preparazione del Lembo Mucoperiosteo ed Esecuzione della 
Periostioplastica secondo Massei 
L’incisione mucoperiostea prosegue sulla parete mediale del setto dopo aver 
circondato il moncone mascellare mediale. Tale incisione inoltre si unisce 
all’incisione della cheiloplastica che prosegue posteriormente nella fossa nasale.  
Sulla parete mediale del setto, lo scollamento sottopericondrale verso l’alto e verso 
il basso consente di scolpire due lembi (il superiore a base superiore e l’inferiore a 
base inferiore) che saranno suturati ai corrispondenti lembi della parete laterale per 
ricostruire il pavimento nasale e il piano orale del palato anteriore. 
 
Sul segmento mediale, una volta terminato lo scollamento, sono preparati i lembi; 
inizia lo scollamento sottoperiosteo sulla parete anteriore del mascellare sul 
segmento laterale e prosegue verso l’alto (fino al forame infraorbitario), 
medialmente (dietro all’apertura piriforme sulla parete laterale della fossa nasale) e 
lateralmente (fino alla sutura maxillo-malare) fino a che non è preparato il 
periostio della faccia anteriore del mascellare. 
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Il ribaltamento dei tessuti della regione geniena mediante un uncino permette di 
visualizzare il periostio al di sopra del quale, dall’interno verso l’esterno, troviamo 
i muscoli, i tessuti molli e la cute della regione naso-labiale e geniena. 
    
Viene preparato il lembo di periostio che presenta una forma quadrangolare e per 
raggiungere il segmento mediale deve essere liberato sui quattro lati. Per garantire 
il suo avanzamento mediale il periostio è già stato inciso sul lato inferiore a livello 
della riflessione tra la gengiva libera e la gengiva aderente; una volta terminato lo 
scollamento vengono praticate le incisioni sugli altri tre lati: sul superiore 
l’incisione del periostio viene eseguita subito inferiormente all’emergenza del 
nervo infraorbitario dall’omonimo forame (il nervo viene preparato 
chirurgicamente) con decorso parallelo alla inferiore e in senso lateromediale viene 
condotta dalla sutura maxillo-malare fino all’apertura piriforme; sul lato laterale 
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l’incisione è verticale e congiunge dall’alto verso il basso gli estremi laterali delle 
incisioni superiore e inferiore; infine, sul lato mediale, il periostio non viene inciso 
ma è preparato mediante un ampio scollamento dell’apertura piriforme che si porta 
posteriormente fino sulla parete laterale della fossa nasale. 
La periostioplastica primaria consente la medializzazione dei muscoli e dei tessuti 
molli del labbro, dell’ala nasale e della regione geniena. Il lembo di periostio è in 
realtà un lembo mio-periosteo: esso contiene infatti le inserzioni muscolari dei 
muscoli mimici (m.nasale, m. canino che sono i più profondi; il capo angolare del 
m. quadrato del labbro superiore e il m. incisivo del labbro superiore che sono i più 
superficiali) che in questa malformazione risultano lateralizzate. Sul lato sano, 
infatti, tali muscoli hanno la loro inserzione sul periostio del rilievo alveolare del 
canino e della fossetta incisiva del mascellare. Con l’avanzamento mediale del 
lembo si riporta nella corretta posizione anatomica tutti i muscoli mimici e i tessuti 
molli soprastanti e, oltre a facilitare l’esecuzione della cheiloplastica, tale manovra 
permette: 
1. di chiudere la schisi ossea mascellare in una tasca tridimensionale di 
periostio (che produrrà osso spontaneamente); 
2. di correggere la deformità nasale primaria. 
Per quanto riguarda il secondo punto, c’è da dire che nella labiopalatoschisi le 
strutture nasali risultano qualitativamente e quantitativamente normali: la 
deformità è determinata soltanto dallo sbilanciamento muscolare e dall’asimmetria 
ossea tra le basi delle ali nasali. Entrambe le cause sono corrette dalla 
periostioplastica primaria, senza apportare incisioni o scollamenti a livello delle 
strutture nasali che potrebbero determinare esiti cicatriziali e alterazioni della 
crescita e dello sviluppo delle componenti nasali stesse. Nei casi di grave 
deviazione del setto a causa dello sbilanciamento muscolare, è prevista la 
preparazione del piede del setto mediante lo scollamento sottomucoso eseguito sui 
due lati, al quale viene suturata (con filo 4/0 non riassorbibile) la porzione 
superiore dei fasci del muscolo orbicolare del labbro. 
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3.2.3 Incisione e Sutura del Lembo di Periostio e del Muscolo Nasale alla 
Spina Nasale Anteriore 
       
Come viene rappresentato nella figura precedente di destra, il lembo viene 
avanzato fino al raggiungimento del segmento mediale; l’estremo superiore viene 
fissato al periostio della spina nasale anteriore e l’estremo inferiore al periostio 
della regione del frenulo mediante punti a lento riassorbimento 4/0.  Viene eseguita 
inoltre una incisione definita di rilasciamento che aumenta la possibilità del lembo 
di avanzare: questa incisione condotta verticalmente viene eseguita sulla parete 
laterale della fossa nasale da 1,5 cm circa posteriormente al margine laterale 
dell’apertura piriforme sotto al turbinato inferiore, in corrispondenza dell’estremo 
posteriore dell’incisione mucoperiostea condotta sul moncone laterale del 
mascellare. 
Sul segmento laterale, l’incisione mucoperiostea, iniziata sul punto di riflessione 
tra gengiva libera e aderente del vestibolo orale,  prosegue verso il l’indietro 
circondando il moncone mascellare e portandosi posteriormente sulla parete 
laterale della fossa nasale fino all’incisione di rilasciamento. 
Lo scollamento sottoperiosteo verso l’alto e verso il basso, eseguito sulla parete 
laterale della fossa nasale a partire dall’incisione mucoperiostea, determina lo 
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scolpimento di due lembi: il superiore a base superiore e l’inferiore a base 
inferiore. 
  
Una sezione in coronale mostra i quattro lembi (due sulla parete mediale, superiore 
e inferiore; due sulla parete laterale, superiore e inferiore) che, suturati tra di loro 
in maniera omologa, ossia il superiore con il superiore e l’inferiore con l’inferiore, 
ricostruiscono il pavimento nasale e il piano orale. 
Il lembo di periostio scolpito sulla faccia anteriore del mascellare chiude 
anteriormente la schisi ossea e, insieme ai lembi mucoperiostei che formano il 
pavimento nasale e a quelli che formano il pavimento orale, contribuisce a formare 
la tasca tridimensionale di periostio che caratterizza la periostioplastica primaria. 
Tale tasca tappezza con tessuto periosteo la superficie interna della schisi ossea 
mascellare; al suo interno viene impiantate della spugna di cellulosa ossidata 
rigenerata che si comporta da mantenitore di spazio secondo il concetto di 
“scaffolding” caro a Skoog. 
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3.2.4 Sutura del Muscolo Orbicolare secondo Cutting 
Una volta fissato il lembo di periostio al segmento mediale, si inizia la sutura 
muscolare. Il primo punto prevede l’ancoraggio dei fasci superiori del muscolo 
orbicolare alla spina nasale anteriore con filo a lento assorbimento 4/0. I successivi 
tre punti muscolari (con filo riassorbibile 5/0) hanno lo scopo di determinare 
l’estroflessione del muscolo suturato e simulare la cresta del filtro: in questo, gioca 
un ruolo importante anche l’incisione cutanea in obliquo praticata sul segmento 
mediale e laterale della schisi. Per ricostruire la salienza del filtro i tre punti sono 
eseguiti come mostrato nel riquadro B: il punto superiore e il centrale, dopo aver 
unito i monconi muscolari e prima di ripassare attraverso di essi, transfiggono la 
cute in corrispondenza della linea mediana del filtro del labbro. Il punto inferiore, 
invece, non è transfisso ma ancorato al derma superficiale. Sulla cute vengono 
passati pochi punti di nylon 6/0 non annodati e fissati ad alcuni mosquitos che 
permettono di applicare l’adesivo cutaneo (colla di cianoacrilato); i fili di nylon 
vengono rimossi dopo alcuni minuti. 
 
Il lembo mucoso viene avanzato medialmente insieme al periostio fino oltre il 
frenulo e consente di coprire l’area deperiostata presente sul segmento mediale e su 
quello laterale, prodotta dallo scollamento sottoperiosteo necessario per poter 
eseguire l’alveoloplastica.  
Il lembo mucoso è stato suturato con filo riassorbibile 4/0 e 5/0. Nel disegno si 
vede anche la sutura del piano nasale e del piano orale: gli estremi di tali suture 
(punto A e punto B) convergono posteriormente e profondamente nella fossa 
	   87	  
oronasale e costituiscono l’apice della tasca di periostio nella periostioplastica. Tal 
tasca corrisponde geometricamente ad un angolo diedro con quattro facce, una 
base e un apice: la base è costituita dal lembo mucoperiosteo scolpito sulla faccia 
anteriore del mascellare e avanzato medialmente a chiudere la schisi tra il moncone 
mediale e laterale; l’apice è formato dagli estremi posteriori della sutura del piano 
nasale e di quella del piano orale; la faccia inferiore è il piano orale, la faccia 
superiore è il piano nasale e la faccia laterale è la parete laterale della fossa nasale 
e la mediale è la parete mediale del setto. 
 
In definitiva, la cheiloplastica secondo Tennison modificata associata alla 
periostioplastica secondo Massei consente di correggere in un solo tempo 
chirurgico la schisi del labbro, del mascellare e in parte la deformità nasale 
primaria. La novità di questa tecnica è costituita dal lembo di periostio che 
consente di ripristinare la corretta anatomia e il corretto bilanciamento muscolare 
tra i due lati, inoltre la tasca di periostio determina la formazione spontanea di osso 
nella sede della schisi mascellare. L’esame Tc tridimensionale, eseguito in pazienti 
operati tramite l’utilizzo di questa tecnica all’età in cui è previsto l’innesto osseo e 
a fine crescita, dimostra che nel 60,5% dei pazienti l’osso è qualitativamente e 
quantitativamente normale e quindi non è necessario eseguire un innesto osseo. 
Nel 23,7% dei pazienti invece l’innesto osseo necessario è quantitativamente 
modesto e viene eseguito su una solida base ossea preesistente (ossia, a livello 
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dell’apertura piriforme e dei due terzi superiore del mascellare dove la 
neoproduzione ossea è buona) e a livello della porzione alveolare dove è presente 
la schisi ossea. Infine, nel 15,8% dei pazienti la periostioplastica non produce 
tessuto osseo, e nella maggior parte dei casi si parla di pazienti che presentano 
schisi molto ampie.  
In particolare, in base all’esperienza dell’operatore, quando la gravità e l’ampiezza 
della schisi non hanno reso possibile la chiusura completa della tasca 
tridimensionale di periostio al momento della cheiloplastica e periostio plastica 
primaria e, quando dall’esame clinico-diagnostico si prevede che la neoproduzione 
ossea non sia stata sufficiente, è possibile eseguire una periostiolpastica tardiva (o 
secondaria), del tutto simile alla primaria tra i 5 e i 6 anni di vita (secondo gli studi 
di Hellquist) che permetterà di stimolare ulteriormente la produzione ossea.  
Non sempre però la periostioplastica è applicabile; infatti, nel momento in cui la 
schisi ossea mascellare ha una dimensione maggiore di 7mm, è opportuno far 
precedere alla cheiloperiostioplastica primaria un intervento di preparazione 
definito “lip adhesion” ossia la creazione di una sinechia labiale secondo la tecnica 
di Randall-Graham modificata: questo intervento preventivo induce la creazione di 
una situazione anatomica più favorevole e permetterà, a distanza di circa un mese 
dall’intervento di lip adhesion, di eseguire l’intervento di cheiloplastica primaria 
secondo Tennison modificata e periostioplastica secondo Massei e di nella 
fattispecie di raggiungere risultati più soddisfacenti.  
In generale comunque la tecnica di cheiloperiostioplastica secondo Tennison, la 
tecnica di sutura muscolare, l’uso dell’adesivo cutaneo, l’applicazione di protesi 
nasali in silicone nei quaranta giorni successivi all’intervento e la periostioplastica 
primaria permettono di ottenere risultati ottimi nel trattamento delle schisi 
labiopalatine.[78] 
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3.3 Il Trattamento della Deformità Nasale Congenita Contestualmente alla 
Cheiloperiostioplastica Primaria 
Il lavoro di questa tesi si basa principalmente sul procedimento operatorio che sarà 
ora descritto. Nel corso degli anni, in seguito al raggiungimento di risultati non del 
tutto soddisfacenti a livello nasale dal punto di vista estetico e funzionale, sono 
state proposte diverse tipologie di correzione della deformità nasale che 
accompagna sempre, in maniera più o meno estesa, la labiopalatoschisi. Prima di 
passare in rassegna le varie tecniche chirurgiche proposte nel corso del tempo e, in 
particolare, quella utilizzata nella U.O.C di Chirurgia Plastica di Pisa, è necessario 
capire quali alterazioni anatomiche interessano il naso con le sue componenti 
cartilaginee in seguito alla presenza di una cheilognatoschisi unilaterale. 
Nella cheilognatoschisi unilaterale la deformità nasale è caratterizzata 
principalmente da una condizione di asimmetria fra il lato sano e quello colpito da 
schisi: l’ala nasale del lato affetto si trova più inferiormente e lateralmente rispetto 
a quella del lato sano, e questa sua posizione anomala allunga, in maniera 
apparente, il naso da quel lato. 
 
                              
 
L’ala del naso presenta una forma convoluta e appare poco sviluppata e debole: 
questa struttura anatomica alare contribuisce all’abbassamento del dome della 
cartilagine sul lato schisato. A causa dell’anomalia dell’ala del naso, la columella 
Fig.	  3.3.1	  Illustrazione	  dell’	  anomala	  lunghezza	  del	  naso	  nel	  lato	  schisato.	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appare accorciata e presenta un andamento obliquo con la base che si dirige in 
senso opposto rispetto al lato patologico.  
 
 
Come si può notare dalla figura precedente, le narici appaiono asimmetriche e  più 
ampie nel lato schisato; inoltre il margine delle narici appare lateralmente svasato e 
ciò contribuisce all’aspetto convoluto precedentemente accennato. La premaxilla 
del lato patologico è ipoplasica, e ciò, almeno in parte, può spiegare 
l’abbassamento della base dell’ala del naso e del margine dell’apertura piriforme 
oltre all’andamento orizzontale del margine della narice. 
La spina nasale anteriore è posizionata lateralmente rispetto alla linea mediana, e lo 
stesso vale per la premaxilla, la base della columella e la cartilagine settale che si 
presentano deviati controlateralmente rispetto al lato della schisi. La cartilagine 
settale appare convessa nella cavità nasale omolaterale alla schisi mentre concava 
verso la cavità nasale sana.  
 
Fig.	  3.3.2	  Illustrazione	  dell’asimmetria	  delle	  narici	  e	  dell’andamento	  obliquo	  della	  base	  della	  columella.	  	  	  
	   91	  
                            
                                        
Il dome della cartilagine alare del lato della schisi risulta posizionato inferiormente 
rispetto a quello controlaterale e subisce una sorta di “stretching”: ciò induce un 
aumento dell’angolo tra la crus mediale e la crus laterale della cartilagine alare nel 
lato schisato. 
 
                             
In seguito alle alterazioni anatomiche che occorrono a livello del lato schisato, la 
crus laterale appare più lunga e localizzata più posteriormente mentre la crus 
mediale appare più corta; inoltre, si viene a creare una vera e propria 
sovrapposizione tra la crus laterale della cartilagine alare e la cartilagine laterale 
che altera ulteriormente il profilo anatomico dell’appendice nasale in tali 
pazienti.[78] 
Fig.	  3.3.4	  Illustrazione	  della	  formazione	  del	  nuovo	  angolo	  tra	  crus	  mediale	  e	  laterale	  della	  cartilagine	  alare	  del	  lato	  affetto	  da	  schisi.	  
Fig.	  3.3.3	  Rappresentazione	  della	  deviazione	  controlaterale	  rispetto	  al	  lato	  della	  schisi	  della	  premaxilla,	  della	  base	  della	  columella	  e	  della	  cartilagine	  settale.	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Quindi, in definitiva, quello che osserviamo in pazienti affetti da labiopalatoschisi 
a livello nasale è: 
• uno spostamento laterale e posteriore della base dell’ala nasale; 
• una depressione e deformità della crus laterale dell’alare; 
• una depressione del dome; 
• una brevità maggiore della columella; 
• una deviazione della base del setto nasale controlateralmente alla schisi. 
 
Una volta prese in considerazione le alterazioni anatomiche nasali che si vengono a 
creare in tali pazienti si possono considerare i vari metodi di correzione che sono 
stati proposti nel corso del tempo e quello che, nella fattispecie, viene utilizzato 
nell’U.O.C di Chirurgia Plastica di Pisa. Fra i diversi metodi ricordiamo il metodo 
di McComb, il metodo di Broadbent e il metodo di Anderl. 
La tecnica di correzione della deformità nasale di McComb, la più diffusa per 
inciso, descrive una iniziale scollamento della cute nasale dalle strutture sottostanti 
(cartilagini alari, triangolare e ossa nasali) tramite l’utilizzo di una forbice sottile, 
curva e smussa a partire dalla base dell’ala nasale; la stessa cosa viene applicata a 
partire dalla base della columella liberando in questo modo la crus mediale fino al 
dome della cartilagine alare. In seguito, partendo dall’insellatura sottoglabellare dal 
lato sano, si introduce, con ago retto lungo, un filo di nylon 5/0 che va a circondare 
la cartilagine alare all’altezza del dome lateralizzato per poi riuscire a fianco della 
Fig.	  3.3.5	  Rappresentazione	  della	  sovrapposizione	  della	  crus	  laterale	  della	  cartilagine	  alare	  alla	  cartilagine	  triangolare.	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prima infissione; alla fine del procedimento il filo viene fissato, in leggera 
tensione,  su un batuffolo di garza. 
Broadbent descrive una correzione attraverso un’iniziale incisione intercartilaginea 
e uno scollamento per via retrograda del ginocchio e della crus laterale. A questo 
punto si mette in evidenza il setto nasale nel punto in cui si connette con la 
cartilagine triangolare. Con un punto di filo poliglicolico 5/0 si àncora il ginocchio 
dislocato lateralmente al punto di incontro tra setto e cartilagine triangolare. Due 
altri punti di sutura fissano mucosa vestibolare e crus laterale nella nuova 
posizione rialzata.  
La tecnica di correzione della deformità nasale di Anderl rappresenta la più 
radicale delle tre citate: essa prevede una iniziale preparazione della crus mediale 
della cartilagine alare e del piede del setto tramite una incisione subnasale. Il 
successivo scollamento si estende fino al dome e interessa tutta la cute del dorso 
del naso fino alla glabella. La cute dell’ala nasale, attraverso una incisione 
vestibolare sul segmento laterale, è scollata dalla crus laterale della cartilagine 
alare. Nei casi più semplici il raddrizzamento del setto può essere ottenuto con il 
semplice scollamento sottopericondrale della mucosa solo sul lato concavo; nei 
casi di grave deviazione del setto anteriore con lussazione dalla doccia vomeriana, 
è necessario eseguire uno scollamento sottopericondrale su entrambi i lati e 
liberare l’inserzione della cartilagine dall’osso. La correzione primaria del naso si 
completa con la preparazione sottoperiostea dell’apertura piriforme: un’incisione 
mucoperiostea verticale sulla parete laterale della fossa nasale, in corrispondenza 
del turbinato inferiore a circa 1cm dietro il margine dell’apertura piriforme, 
consente l’avanzamento di un piccolo lembo di periostio; nello spazio lasciato 
libero dallo scollamento e avanzamento del lembo viene inserita della spugna di 
cellulosa ossidata rigenerata come mantenitore di spazio. La capacità del periostio 
di produre spontaneamente osso permette la correzione dell’ipoplasia dell’apertura 
piriforme e garantisce un “buon appoggio” osseo all’ala nasale.[79] 
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Nell’U.O.C di Chirurgia Plastica di Pisa, il trattamento della deformità nasale 
inizialmente non era un tempo chirurgico ben definito nell’ambito dell’esecuzione 
della cheiloplastica primaria secondo Tennison modificata poiché si pensava che 
tramite l’esecuzione della periostioplastica primaria secondo Massei, eseguita 
contestualmente alla cheiloplastica, si riuscisse a fronteggiare lo sbilanciamento 
muscolare e l’asimmetria ossea tra le basi nasali creando in realtà, nel corso del 
follow up, dei quadri non soddisfacenti dal punto di vista estetico e funzionale. 
A partire dal 2009, nell’U.O.C di Chirurgia Plastica di Pisa nel percorso di 
labiopalatoschisi  dal Dr. Gian Luca Gatti, è stata preso in considerazione 
l’inserimento di un tempo chirurgico, contestualmente alla cheiloperiostioplastica 
primaria, che mira esclusivamente al miglioramento delle anomalie anatomiche e 
funzionali presente, a livello nasale, nel paziente affetto da labiopalatoschisi. 
La correzione chirurgica della deformità nasale nelle cheilognatopalatoschisi 
monolaterali presuppone nel nostro protocollo l’intervento di periostioplastica, che 
garantisce la giusta stabilizzazione del pavimento nasale e permette un inziale 
riposizionamento dell’ala nasale dal lato affetto. 
Le tre strutture anatomiche prese in considerazione per la correzione chirurgica 
sono:  
 
1) il setto nasale; 
2) le cartilagini alari; 
3) la base nasale e le narici. 
 
 
L’approccio chirurgico al setto nasale prevede la preparazione sottoperiostea del 
segmento intermascellare dal lato affetto: lo scollamento procede cranialmente 
dalla regione dentoalveolare alla spina nasale anteriore, raggiunta la quale si 
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accede al piano sottopericondrale per effettuare la preparazione per via smussa 
della lamina quadrangolare di entrambi i lati. 
 
 
  
 
 
Il setto viene quindi preparato solo nella sua porzione anteriore. A questo punto si 
libera il setto dalla spina nasale anteriore e procedendo posteriormente si effettua la 
lussazione del piede del setto. Entrambe queste manovre permettono un corretto 
accrescimento della cartilagine settale impedendo che la deviazione ossea legata al 
segmento intermascellare si rifletta in  una conseguente deviazione settale. 
La corretta simmetria della punta nasale si ottiene attraverso il riposizionamento 
della sua impalcatura cartilaginea; la cartilagine alare del lato affetto subisce uno 
stretching che deforma sia la crus laterale che il dome. La correzione chirurgica 
può essere effettuata sia a cielo aperto mediante un’incisione marginale oppure 
semplicemente utilizzando dei punti transfissi. La cartilagine alare affetta viene 
modificata in tre differenti modi: il riposizionamento del dome in sede 
paramediana mediante la sua sintesi al dome controlaterale che permette di 
ridefinire la proiezione della punta nasale; la sospensione della crus laterale alla 
cartilagine triangolare omolaterale a fornire la corretta curvatura della cartilagine 
Fig.	  3.3.6	  Trattamento	  del	  setto	  nasale:	  Preparazione	  Sottopericondrale;	  Liberazione	  della	  punta	  dalla	  spina	  	  	  	  	  	  	  	  	  nasale;	  Lussazione	  del	  piede	  del	  setto.	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alare; riposizionamento della coda della crus laterale della alare che a causa della 
schisi subisce una deformazione che la distorce. 
 
 
 
 
 
 
La simmetrizzazione delle narici si ottiene mediante l’escissione dei tessuti in 
eccesso del terzo superiore dell’emilabbro affetto raggiungendo in questo modo la 
giusta distanza, uguale a quella del lato sano, tra la base dell’ala nasale e la base 
della columella e tra la base dell’ala nasale e il vermiglio. Ulteriori “refinements” 
prevedono la simmetrizzazione del pavimento, il restringimento della base della 
columella e le piccole correzione di spessore dell’ala nasale  che vengono  
effettuati tramite i punti transfissi del vestibolo gengivale. Di seguito sono mostrate 
delle foto che ritraggono i vari passaggi che permettono di raggiungere la 
simmetrizzazione a livello delle narici. 
 
 
 
 
 
Fig.	  3.3.7	  Rappresentazione	   schematica	   del	  trattamento	   della	   punta	   nasale:	  sintesi	  dei	  dome,	  sospensione	  della	  cartilagine	   alare	   alla	   triangolare	   e	  riposizionamento	  della	  coda	  alare.	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Fig.	  3.3.8	  Immagini	  rappresentanti	  le	  varie	  fasi	  che	  permettono	  di	  raggiungere	  la	  simmetria	  delle	  narici:	  
A.	  Presentazione	  dell’asimmetria	  delle	  narici	  in	  seguito	  alla	  esecuzione	  della	  cheiloplastica	  secondo	  Tennison	  modificata	  e	  della	  periostioplastica	  secondo	  Massei;	  
B.	  Viene	  preparata	  l’incisione	  a	  semiluna	  in	  prossimità	  della	  base	  dell’ala	  nasale	  con	  blu	  di	  metilene;	  
C.	  Asportazione	  della	  semiluna	  di	  tessuto;	  
D.	  Simmetrizzazione	  delle	  narici	  in	  seguito	  alla	  lateralizzazione	  della	  base	  dell’ala	  nasale.	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Discussione 
 
Lo scopo di questa tesi è dimostrare, prendendo in considerazione il totale dei 
pazienti trattati dal 2009 al 2013 e confrontandoli con alcuni esempi di pazienti 
non trattati, i vantaggi e le migliorie che questa tecnica chirurgica ha apportato a 
livello nasale nei pazienti affetti da cheilognatoschisi monolaterale. A partire dal 
2009 sono stati trattati seguendo la tecnica chirurgica sopra descritta un totale di 
180 pazienti: di questi, in particolare, 116 erano maschi e 64 femmine; 126 
presentavano una schisi monolaterale sinistra e i restanti 54 presentavano una 
schisi monolaterale destra. Questi dati, oltre a garantire l’elevato training 
chirurgico e l’efficacia della tecnica chirurgica proposta, permettono di confermare 
il trend che precedentemente è stato 
descritto nella sezione epidemiologica 
ossia il fatto che l’incidenza 
maschio:femmina segue un rapporto di tipo 
1,5-2:1 e che di fronte alla diagnosi di una 
cheilognatopalatoschisi monolaterale essa, 
in una percentuale che varia tra il 60-70%,  
si manifesta sul lato sinistra e solo nel 30-
40% dei casi sul lato destro.  
Al fine di dimostrare l’efficienza e la 
validità di tale tecnica vengono passate in 
rassegna alcune immagini rappresentanti 
pazienti affetti inizialmente da 
labiopalatoschisi che sono stati trattati 
chirurgicamente in età precoce a livello 
labiale e palatino ma non a livello nasale; si 
tratta di pazienti appartenenti alla terza 
Fig.	  4.1.1	  Bambino	  di	  6	  anni	  trattato	  per	   una	   cheilognatoschisi	   destra.	  Notare	   le	   classiche	   alterazioni	   a	  livello	   nasale	   per	   il	   mancato	  trattamento.	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infanzia, all’età adolescenziale e addirittura all’età adulta che presentano 
importanti alterazioni funzionali a livello delle vie aeree (in seguito al mancato 
trattamento della deviazione della cartilagine settale) ed evidenti alterazioni 
estetiche in seguito all’anomala anatomia che tale patologia induce a livello della 
regione nasale.  
Nella fig. 4.1.1 possiamo notare il classico aspetto frontale della deformità nasale 
indotta dalla labiopalatoschisi ossia l’apparente maggiore lunghezza del naso a 
livello del lato schisato (in questo caso il destro), l’asimmetria delle narici, la 
deviazione della base columellare che si dirige controlateralmente rispetto al lato 
colpito (quindi a sinistra in questo caso), l’alterazione della punta nasale, il 
collasso della cartilagine alare che assume un aspetto svasato e l’allungamento e 
accorciamento, rispettivamente, della crus laterale e crus mediale della cartilagine 
alare. 
Quanto detto precedentemente vale anche 
nel caso presentato a lato: ritroviamo, 
infatti, le stesse alterazioni che 
colpiscono la regione nasale prima 
descritte. La paziente, seguendo i 
protocolli del caso, era stata trattata 
chirurgicamente per una 
cheilognatopalatoschisi destra e presenta 
una deviazione in direzione opposta 
rispetto al lato schisato della base 
columellare più marcata rispetto al caso 
precedente. Come è già stato affermato, 
le alterazioni che inducono la deformità 
nasali sono sia funzionali che estetiche e 
quest’ultimo punto risulta fondamentale 
nel momento in cui il paziente che si 
Fig.	   4.1.2	   Paziente	   di	   anni	   16	   trattata	  per	  una	  cheilognatopalatoschisi	  destra.	  Si	  notano	  le	  classiche	  alterazioni	  nasali.	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sottopone all’intervento ricostruttivo per una cheilognatoschisi monolaterale è di 
sesso femminile: agendo precocemente e in un unico tempo si creano delle 
condizioni anatomiche che inducono una crescita più fisiologica delle componenti 
nasali; ciò risulta particolarmente importante in previsione di un intervento 
chirurgico ricostruttivo-estetico di rinoplastica, eseguito generalmente a fine 
crescita,  per rimediare in maniera definitiva alla deformità nasale  che tale 
patologia induce.  
 
Infine, pur trattandosi di un paziente 
affetto da una cheilognatoschisi 
bilaterale, possiamo prendere in 
considerazione le anomalie 
anatomiche nasali anche in questo 
caso, trattandosi di una condizione 
altamente asimmetrica: 
riconosciamo le classiche 
caratteristiche nasali del paziente 
affetto da labiopalatoschisi, ossia, 
l’asimmetria delle narici, la 
lunghezza del naso apparentemente 
aumentata nel lato colpito, la 
deviazione della base columellare 
controlateralmente al lato schisato (trattandosi di una bilaterale altamente 
asimmetrica si prende in considerazione il lato dove la schisi era più importante), 
la perdita della punta nasale e, come generalmente accade nelle forme bilaterali, si 
ha una contrazione, un accorciamento della componente columellare. 
Utilizzando una rinosettoplastica primaria, contestualmente alla cheiloplastica di 
Tennison modificata e alla periostoplastica secondo Massei, è possibile mitigare 
queste alterazioni anatomiche. Di seguito sono presentate due immagini che 
Fig.	  4.1.3	  Paziente	  di	  anni	  25	  trattato	  per	  una	  cheilognatoschisi	  bilaterale;	  essendo	  la	  schisi	  particolarmente	  asimmetrica,	  possiamo	  ritrovare	  le	  classiche	  alterazioni	  nasali	  che	  riconosciamo	  nelle	  forme	  monolaterali.	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ritraggono un caso di cheilognatoschisi destra nel pre-operatorio (immagine di 
sinistra) e nel post-operatorio (immagine di destra); 
 
 
 
 
 
è possibile evidenziare come già in seguito all’esecuzione della rinosettoplastica 
primaria si possa raggiungere un risultato funzionale ed estetico importante, infatti: 
• la lussazione del piede del setto induce un riposizionamento della cartilagine 
settale a livello mediano; 
•  si ricrea la classica simmetria delle narici; 
• tramite la sintesi dei domes, la sospensione della cartilagine alare alla 
triangolare e il riposizionamento della coda alare, si ricrea la punta nasale; 
• si corregge la classica deviazione della columella controlateralmente al lato 
della schisi. 
È importante inoltre sottolineare i risvolti funzionali a livello nasale che tale 
tecnica induce: se il paziente non fosse trattato in età precoce con rinosettoplastica 
primaria, la cartilagine settale, ancorata ad una struttura anatomica deviata come la 
spina nasale anteriore, crescerebbe seguendo una direzione anomala, inducendo 
così un’inevitabile deviazione del setto nasale che comporterà un’importante 
difficoltà respiratoria nel paziente; inoltre, il posizionamento anomalo “side to 
Fig.	  4.1.4	  	  Paziente	  affetto	  da	  cheilognatoschisi	  destra:	  	  preoperatorio	  (immagine	  di	  sinistra);	  postoperatorio	  (immagine	  di	  destra)	  dopo	  esecuzione	  di	  rinosettoplastica	  primaria.	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side” della crus laterale della cartilagine alare con la cartilagine triangolare indurrà 
una condizione clinica definita insufficienza della valvola di Mink caratterizzata 
dal collasso (e non una apertura, come avviene in condizioni normali) della narice 
durante l’atto inspiratorio: il posizionamento di punti transfissi permettono alla 
cartilagine alare di riacquistare la classica posizione sovrapposta alla cartilagine 
triangolare permettendo la normale costituzione e funzionalità di tale valvola. 
Il risultato raggiunto grazie all’esecuzione della rinosettoplastica primaria risulta 
più evidente a mesi e anni di distanza dall’intervento come è possibile riscontrare 
nelle immagini sotto elencate: 
 
 
       
 
 
Fig	  4.1.5	  Paziente	  affetto	  da	  labiopalatoschisi	  monolaterale	  sinistra:	  preopaeratorio	  (a	  sinistra)	  e	  a	  distanza	  di	  7	  mesi	  dall’esecuzione	  dell’intervento	  (a	  destra).	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Fig.	  4.1.6	  Paziente	  affetto	  da	  labiopalatoschisi	  monolaterale	  sinistra:	  preoperatorio	  (a	  sinistra)	  e	  a	  distanza	  di	  5	  mesi	  (a	  destra).	  
Fig.	  4.1.7	  Paziente	  affetto	  da	  labiopalatoschisi	  monolaterale	  sinistra	  trattato	  con	  rinosettoplastica	  primaria:	  risultati	  all’età	  di	  5	  anni.	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  A.                                                          B. 
          
                             
                              C. 
 
 
Fig	  4.1.8	  Paziente	  affetta	  da	  labiopalatoschisi	  monolaterale	  sinistra:	  	  A.	  Preoperatorio;	  B.	  A	  distanza	  di	  8	  	  	  	  	  mesi;	  C.	  Follow	  up	  all’età	  di	  5	  anni.	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Conclusioni 
 
L’U.O.C di Chirurgia Plastica di Pisa ha adottato negli anni le diverse tecniche 
proposte negli studi aggiungendovi la preziosa idea della periostioplastica secondo 
Massei. In particolare, la rinosettoplastica primaria, permette di ottenere, una volta 
associata alla periostioplastica secondo Massei, risultati notevoli di fronte ad una 
schisi monolaterale, soprattutto per quanto riguarda la deformità nasale congenita 
che si associa in questi pazienti. Il trattamento delle cartilagini alari, il loro 
riposizionamento in regione mediale e la correzione, in relazione ai movimenti 
mimici del volto, hanno portato a risultati estetici notevoli e incoraggianti e questo 
grazie anche all’aver preso in considerazione un altro elemento oltre alle tre 
dimensioni di ricostruzione, una sorta di quarta dimensione: il tempo, vale a dire si 
agisce in maniera tale da creare un terreno favorevole allo sviluppo fisiologico 
delle varie strutture anatomiche. Lo scopo di questa tesi è stato quello di 
sottolineare, evidenziare  l’importanza di questo tipo di intervento, eseguito in un 
unico tempo operatorio contestualmente alla cheiloplastica secondo Tennison 
modificata e alla periostioplastica secondo Massei, che permette di migliorare i 
risultati funzionali ed estetici a livello delle regioni anatomiche trattate rispetto a 
quelli ottenuti utilizzando le tecniche chirurgiche precedenti. Inoltre, il 
miglioramento dell’estetica evita che il bambino abbia in futuro problemi 
psicologici perché, se non trattato, verrebbe isolato dai suoi coetanei per la sua 
anomalia in quanto il giudizio dei bambini è spietato. È importante evidenziare che 
tale approccio chirurgico, pur inducendo delle migliorie dal punto di vista 
funzionale ed estetico a livello del paziente pediatrico, non è un intervento 
definitivo: infatti, eseguendo una lussazione della cartilagine settale (portandola in 
questo modo in posizione mediana), ricreando una simmetria a livello delle narici e 
ricostruendo la punta nasale, inizialmente persa in seguito alle alterazioni indotte 
dalla labiopalatoschisi, si crea una condizione anatomica sicuramente più 
favorevole per l’esecuzione dell’intervento definitivo di rinoplastica che 
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generalmente viene eseguito al termine della crescita del paziente. Il motivo per cui 
risulta necessario reintervenire a livello nasale nella maggior parte dei casi a fine 
crescita è spiegato dal fatto che abbiamo a che fare con una struttura anatomica che 
subisce una forte crescita durante lo sviluppo ontologico; per cui si preferisce 
aspettare che queste modifiche anatomiche che si vengono a creare durante la 
crescita terminino per poter, a questo punto, eseguire un intervento che sarà 
definitivo. Inoltre è importante sottolineare il fatto che,  sottoponendo il paziente 
ad un unico intervento chirurgico, il rischio anestesiologico, il rischio operatorio e 
lo stress psicofisico, al quale il paziente è sottoposto, è notevolmente ridotto. 
Sicuramente un approccio in un unico tempo operatorio permette di attenuare i 
turbamenti emotivi e psichici dei genitori, i quali ritrovano nel viso del piccolo 
paziente l’armonia e la simmetria, inizialmente assente; ciò incoraggia e motiva 
maggiormente i genitori e i familiari ad affrontare il percorso multidisciplinare per 
raggiungere ulteriori risultati.  
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